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РЕЗЮМЕ

Лимфангиолейомиоматоз (ЛАМ) – редкое, поли-
системное заболевание, возникающее с подавляю-
щим преимуществом у женщин репродуктивного
возраста (18-50 лет). В основе ЛАМ лежит диссеми-
нированный патологический процесс, характери-
зующийся опухолевидным разрастанием
патологических гладкомышечноподобных клеток
(ЛАМ-клетки) по ходу мелких бронхов, бронхиол,
стенок кровеносных и лимфатических сосудов лег-
ких с последующей мелкокистозной трансформа-
цией легочной ткани, клинически проявляющейся
прогрессирующей одышкой, пневмо- и хилоторак-
сом, кровохарканьем. ЛАМ может возникать спора-
дически либо развиваться у больных с туберозным
склерозным комплексом. Основными рентгеноло-
гическими признаками ЛАМ на обычных рентге-
нограммах являются диффузное усиление
легочного рисунка сетчатого характера, ячеистая
трансформация структуры легких за счет множе-
ственных тонкостенных воздушных кист различ-
ной величины, а также увеличение объема легких.
В ранней стадии заболевания рентгенологические
изменения могут не выявляться, особенно когда от-
сутствует пневмоторакс или плевральный выпот
(хилоторакс). По мнению большинства исследова-
телей, основным методом лучевой диагностики
ЛАМ является компьютерная томография, кото-
рая, особенно при бессимптомном течении заболе-
вания, является неоспоримо ведущим методом
имидж диагностики. 

В данной работе приведено одно из трех собст-
венных архивных клинических наблюдений ЛАМ.
В диагностике использованы современные методы
компьютерной томографии – мультиспиральная
компьютерная томография с постпроцессинговой
обработкой полученных изображений, включаю-
щих мультипланарную и 3D реконструкции. С по-
мощью оригинальных методик (3D волюметрия
кистозных образований на вдохе и выдохе) выпол-
нен сравнительный количественный анализ

объема полостных образований в различные фазы
дыхательного цикла. Представлен аналитический
обзор литературы последних лет, отражающей кли-
ническую характеристику ЛАМ, современные ме-
тоды диагностики и, в первую очередь, лучевой
диагностики. Кроме того, отражены дифференци-
ально-диагностические алгоритмы, которые могут
быть использованы как на амбулаторно-поликли-
ническом этапе диагностики, так и в условиях спе-
циализированных центров.

Ключевые слова: лимфангиолейомиоматоз легких,
лучевая диагностика, компьютерная томография.
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Lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a rare poly-
system disease which appears predominantly in women
of reproductive age (18-50 years old). LAM is condi-
tioned by disseminated pathologic process which is
characterized by tumor-like lesion of pathologic smooth
muscle-like cells (LAM cells) around small bronchi,
bronchioles, the walls of blood and lymphatic vessels of
lungs with further small cystic transformation of pul-
monary tissue, clinically revealed progressive apnea,
pneumo- and chylothorax and blood spitting. LAM can
appear sporadically or develop in patients with tuber-
ous sclerosal complex. The usual roentgenograms show
main roentgen signs of LAMs: diffuse intensification of
lung pattern of a net type, cellular transformation of
lung structure due to the great number of thin-walled
cysts of different size as well as the increase of the lungs
volume. At the early stages of the disease the roentgen
changes are not always revealed especially when there
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is no pneumothorax or pleural fluid (chylothorax). Ac-
cording to the opinion of the majority of researchers
computer-aided tomography is the basic method of
roentgen diagnostics of LAM. It is without doubt the
leading method of image diagnostics especially at
asymptomatic course of the disease.

This work shows one of the three personal archive
clinical observations of LAM. Modern methods of com-
puter-aided tomography are used in diagnostics: mul-
tispiral computer-aided tomography with
postprocessing of obtained images including 3D recon-
struction. With the help of original methodologies (3D
volumetry of cystic masses at inhale and exhale) com-
parative qualitative analysis of the volume of cavity was
done at different phases of the breathing cycle. The an-
alytical observation of the literature for the last few
years has been presented; it reflects the clinical char-
acteristic of LAM, modern methods of diagnostics and
primarily of roentgen diagnostics. Besides, differential-
diagnostic algorithms have been presented, they can be
used both at ambulatory-policlinic stage of diagnostics
and within specialized centers. 

Key words: lymphangioleiomyomatosis of lungs, roent-
gen diagnostics, computer-aided tomography.

Лимфангиолейомиоматоз (ЛАМ) – редкое полиси-
стемное заболевание, возникающее с подавляющим
преимуществом у женщин репродуктивного возраста
(18-50 лет). В основе ЛАМ лежит диссеминированный
патологический процесс, характеризующийся опухо-
левидным разрастанием патологических гладкомышеч-
ноподобных клеток (ЛАМ-клетки) по ходу мелких
бронхов, бронхиол, стенок кровеносных и лимфатиче-
ских сосудов легких с последующей кистозной транс-
формацией легочной ткани, клинически
проявляющейся прогрессирующей одышкой, пневмо-
и хилотораксом, кровохарканьем. ЛАМ может возни-
кать спорадически либо развиваться у больных с тубе-
розным склерозным комплексом (ТСК). Ряд авторов
наблюдают обострения ЛАМ во время беременности
[28, 50, 55] или назначения эстрогенов [11, 30, 33, 39]. 

Туберозный склероз (болезнь Бурневилля) – редкое
генетическое заболевание, при котором во множестве
органов и тканей образуются доброкачественные опу-
холи. Полисистемный характер нарушений порождает
широкий спектр симптомов – повреждения мозга
могут вызвать эпилепсию, снижение интеллекта; пора-
жаются внутренние органы (почки, сердце, лёгкие), ха-
рактерные новообразования кожи лица и глазного дна
могут быть использованы при начальной диагностике
[59, 64].

Спорадический ЛАМ протекает, как правило, тяже-
лее и быстрее приводит к формированию легочной не-
достаточности и инвалидизации. Поэтому
своевременное выявление у пациента с ЛАМ призна-
ков ТСК может иметь прогностическое значение и
определяет тактику ведения пациента [1]. Некоторые
авторы [22, 27, 39] образно называют ЛАМ «разруши-
тельной болезнью легких» (destructive lung disease).

Частота ЛАМ среди женщин с ТСК составляет от

26 до 39%, а ТСК диагностируют у 14,8% пациентов с
ЛАМ [17]. Приблизительно 85% случаев ЛАМ яв-
ляются спорадическим [68].

По мнению М.М.Ильковича и соавт. [3] установить
истинную распространенность ЛАМ не представ-
ляется возможным, т.к. заболевание встречается редко,
а диагностика его затруднена. Авторы при анализе
собственного материала (n=66) констатируют, что ди-
агностические ошибки составили 93%, а заключения
морфологов были ошибочными более чем в половине
случаев (54%), и в результате этого среднее время от
начала заболевания до установления окончательного
диагноза составило 3 года. Наиболее частыми ошибоч-
ными диагнозами, по поводу которых больные полу-
чали длительное (на протяжении месяцев и лет)
лечение, были двусторонняя пневмония, туберкулез
легких, хроническая обструктивная болезнь легких,
бронхиальная астма, идиопатический фиброзирующий
альвеолит, гистиоцитоз Х легких, буллезная эмфизема,
кистозная гипоплазия легких. 

В 2006 г. в Регистре ЛАМ Национального инсти-
тута сердца, легких и крови США было зарегистриро-
вано 230 случаев этого заболевания [68]. В различных
литературных источниках приводятся разноречивые
данные о заболеваемости и распространенности ЛАМ.
В руководстве по диагностике и лечению ЛАМ, подго-
товленном группой экспертов по инициативе Европей-
ского респираторного общества (ЕРО) указывается, что
распространенность ЛАМ составляет 1 случай на 400
тыс. взрослых женщин. По мнению экспертов, распро-
страненность легочного ЛАМ оценивается на уровне
1-5 на 1 млн женщин. Е.Anton et al. [10], детально про-
анализировавшие составленный методом анкетирова-
ния «испанский реестр», в который включены 72
пациентки с ЛАМ, считают, что истинную заболевае-
мость и распространенность ЛАМ, из-за редкости дан-
ного заболевания, определить не представляется
возможным. Из 72 пациенток спорадический ЛАМ был
у 63 (87,5%) и ЛАМ, ассоциированный с ТСК, встре-
чался только у 9 (12,5%) женщин.

H.Y.Park et аl. [49] в своей работе на основании про-
веденного всенародного опроса отмечают значитель-
ный рост, особенно с 2004 г., заболеваемости ЛАМ
среди корейского народа. Авторами был сделан вывод
о том, что причиной роста вновь диагностированных
пациентов является результат увеличения выявления
ранней стадии LAM при широком использовании ком-
пьютерно-томографического (КТ)-скрининга грудной
клетки, т.к. рутинная рентгенография не позволяла
ранее 2004 г. визуализировать характерные для ЛАМ
изменения в легких. Подобные закономерности уве-
личения выявленных больных ЛАМ отмечают
S.R.Johnson et аl. [32]. Авторы утверждают, что в связи
с широким внедрением в клиническую практику КТ
высокого разрешения (HRCT), позволяющей с высокой
достоверностью обнаруживать характерные для ЛАМ
изменения в легких, а также с разработкой новых ди-
агностических критериев данной патологии, заболева-
ние выявляют все чаще. Можно прогнозировать, что
вследствие усовершенствования диагностики показа-
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тели заболеваемости и распространенности ЛАМ в
ближайшее время будут возрастать.

N.Oprescu et al. [46] в опубликованной статье пред-
ставили клинические предикторы смертности и при-
чины смерти от ЛАМ. Материал основан на
ретроспективном анализе фонда реестра больных
ЛАМ среди населения США (n=1149). Популяционные
исследования показали, что медиана выживаемости у
пациентов с ЛАМ от момента появления симптомов
или от момента постановки диагноза значительно
выше, чем было описано ранее. Это, по мнению авто-
ров, имеет важное значение для оценки уровня жизни
у больных ЛАМ и принятия решений, касающихся ис-
пользования лекарств или трансплантации легких. В
ранних работах данных авторов были представлены
результаты ретроспективного анализа 5 и 10- летней
смертности (40 и 80%, соответственно). По последним
прогнозам авторов, смертность через 10 лет составит
около 10-20% с момента появления симптомов и 30%
с момента биопсии легкого, но колеблется в широких
пределах у отдельных пациентов. Предполагаемая
средняя выживаемость больных, перенесших транс-
плантацию легких по поводу ЛАМ, у пациентов из
США составляет 29 лет от момента появления симпто-
мов и 23 года от момента постановки диагноза. 

Патофизиология и патоморфология

У больных ЛАМ в легких появляются особые ЛАМ
клетки, которые представляют собой либо похожие на
миофибробласты веретенообразные клетки, либо эпи-
телиоидные клетки. Происхождение ЛАМ-клеток оста-
ется неясным, но известно, что они могут
метастазировать по кровеносным или лимфатическим
сосудам аналогично раковым клеткам [4, 6, 29]. Гене-
тике, иммунологии и гистохимии формирования ЛАМ-
клеток посвящены многие работы [14, 20, 25, 27]. В
своей публикации S.Harari et al. [29] детально, с точки
зрения патофизиологии ЛАМ-клеток, интерпретиро-
вали регистрируемые клинико-морфологические изме-
нения легочной ткани у больных ЛАМ. Авторы
считают, что ЛАМ-клетки располагаются группами во-
круг кист, вдоль бронхиол, кровеносных и лимфатиче-
ских сосудов, образуя узлы разной величины, которые
сдавливают лимфатические и кровеносные сосуды и
бронхи. Поражение лимфатических сосудов, вероятно,
является причиной развития хилоторакса или откаш-
ливания лимфы. Поражение кровеносных сосудов
может вызывать микрокровотечения, а поражение ды-
хательных путей приводит к бронхиальной обструк-
ции, формированию воздушных «ловушек», а затем и
кист. Появлению кист способствует и разрушение ар-
хитектоники легочной ткани матриксными металло-
протеиназами и катепсином K, которые
продуцируются ЛАМ-клетками. 

Y.Fukuda et al. [24] провели исследование струк-
туры легких с помощью световой и электронной мик-
роскопии, а также иммуногистохимические
исследования с целью обнаружения эластина и -анти-
трипсина на препаратах, полученных при открытой
биопсии. В образцах экстрагированной ткани авторы

обнаружили в различных участках скопления клеток
гладкой мускулатуры и снижение количества эластиче-
ских волокон, их разрывы и грануляции. Иммуногисто-
химические исследования на эластин показали
окрашивание аморфных компонентов эластических во-
локон в очагах скопления клеток гладкой мускулатуры.
В этих участках также обнаруживался α1-антитрипсин.
По мнению авторов, есть основания предполагать, что
эмфиземоподобные изменения при ЛАМ реализуются
через деградацию эластических волокон в связи с на-
рушением баланса в системе эластаза – α1-антитрипсин
подобно вероятному механизму развития настоящей
эмфиземы.

Эпидемиологические, генетические и молекуляр-
ные исследования показывают связь между споради-
ческим ЛАМ и ТСК [1, 3, 5]. В работе D.A.Muzykewicz
et al. [44] приводятся данные ретроспективного ана-
лиза результатов КТ органов грудной клетки, выпол-
ненной у 45 женщин и 20 мужчин с ТСК. Кистозные
изменения в паренхиме легких, характерные для ЛАМ,
авторы обнаружили у 22 (49%) женщин и 2 (10%) муж-
чин.

Туберозный склероз возникает вследствие мутаций
в генах TSC1 и TSC2, которые также ответственны за
развитие ЛАМ, причем мутации в гене TSC2 встре-
чаются чаще. Ген TSC1 кодирует белок гамартин, ген
TSC2 – белок туберин. Основная роль комплекса этих
белков состоит в ингибировании фермента киназы, ко-
торая называется «мишенью рапамицина млекопитаю-
щих» (mammalian target of rapamycin – mTOR) и
является основным регулятором клеточного роста. Му-
тации в генах TSC2 и TSC1 приводят к активации ки-
назы mTOR и к нерегулируемой пролиферации клеток
[14, 44].

Этиология и патогенез

Этиология ЛАМ в настоящее время до конца не из-
учена, однако установлено, что пациенты, страдающие
ЛАМ, имеют мутации в тех же генах, что и лица с ТСК,
а именно в генах TSC1 и TSC2 [27, 39, 44]. Следует от-
метить, что мутации в данных генах выявляются как в
спорадических случаях ЛАМ, так и в ТСК-ассоцииро-
ванных. 

Клинические проявления

Основные клинические проявления ЛАМ весьма
специфичны при легочной локализации процесса, и в
то же время отличаются большим разнообразием при
ассоциации ЛАМ и ТСК или экстрапульмональной  ло-
кализацией ЛАМ. Специфичные признаки легочной
формы ЛАМ: прогрессирующая одышка при физиче-
ской нагрузке, кашель, спонтанный пневмоторакс, хи-
лезный плевральный выпот (хилоторакс) и
кровохарканье. Реже встречается и лимфорея.

В 2010 г. опубликованы «Клинические рекоменда-
ции Европейского респираторного общества по диаг-
ностике и ведению лимфангиолейомиоматоза»,
согласно которым диагноз ЛАМ может иметь разную
степень вероятности в зависимости от клинических
данных, наличия или отсутствия гистологического
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подтверждения, внелегочных проявлений, картины КТ.
Указанные критерии основаны на результатах несколь-
ких крупных исследований и мнении экспертов. [6, 32].

Бесспорный диагноз ЛАМ:
• женский пол плюс наличие любого из перечислен-

ных ниже внелегочных проявлений;
• ангиомиолипомы почек;
• хилезный выпот в плевральной или брюшной по-

лости;
• лимфангиолейомиомы или гистологические при-

знаки ЛАМ при биопсии лимфоузла;
• туберозный склероз.
При наличии этих критериев не требуется гистоло-

гического подтверждения диагноза.
Вероятный диагноз ЛАМ:
• характерные клинические данные плюс типичные

изменения на КТ легких, либо
• типичные изменения на КТ легких у больного с

ангиомиолипомами или хилезным выпотом в плев-
ральной или брюшной полости.

Маловероятный диагноз ЛАМ:
• характерные изменения на КТ легких при отсут-

ствии соответствующих клинических проявлений. В
такой ситуации требуется дифференциальная диагно-
стика с другими заболеваниями (гистиоцитозом X, по-
лостными метастазами, септической эмболией,
легочной секвестрацией, эмфиземой, кистозными
бронхоэктазами), в первую очередь с помощью гисто-
логических и иммуногистохимических методов.

Данное руководство является первым международ-
ным клиническим руководством по ЛАМ. Его создание
потребовало участия многих специалистов из разных
стран. В связи с отсутствием достаточной доказатель-
ной базы, для выработки руководства был использован
прием консенсуса, основанный на сочетании доказа-
тельств и мнений экспертов. Главная цель этого доку-
мента – помочь пациентам за счет ранней диагностики
и оптимального лечения в странах с любыми ресур-
сами здравоохранения.

Причинами одышки служат бронхиальная обструк-
ция и кистозная дегенерация легочной ткани. Спонтан-
ный пневмоторакс нередко становится первым
проявлением ЛАМ [32]. Ряд авторов [43, 56] считают,
что рецидивирующий пневмоторакс у некурящих жен-
щин должен рассматриваться как предиктор ЛАМ, по-
этому им в обязательном порядке необходимо
проведение КT, в том числе и скрининговом режиме
[36, 40, 56]. 

Прогрессирующая одышка при физической на-
грузке наблюдается примерно у 80% больных, рециди-
вирующий пневмоторакс – у 50-75% [6, 32]. S.H.Lu et
al. [40] среди наблюдавшихся больных ЛАМ отмечают,
что кровохарканье встречается существенно чаще, чем
хилоторакс (соответственно, 57 и 36%). Ряд авторов
[16, 31] помимо хилоторакса наблюдали хилезный
асцит, лимфедему нижних конечностей и даже ягодиц.
Так, по данным Y.Hoshika et al. [31], из группы 288 па-
циенток с диагнозом ЛАМ у 8 (3,5%) была лимфедема
нижних конечностей, причем у 5 из них лимфедема
была основным проявлением ЛАМ. При последующем

КТ-обследовании у всех 8 пациентов была обнаружена
лимфаденопатия забрюшинного пространства или по-
лости малого таза.

По данным R.Palmeiro et al. [47] хилоторакс, как
проявление ЛАМ, встречается у каждой третьей паци-
ентки в репродуктивном возрасте, а в постменопаузе и
особенно в пожилом возрасте хилоторакс описывается
как казуистика. Так, например, М.Pontes et al. [51] опи-
сывают осложнение течения ЛАМ у 68-летней паци-
ентки, M.J.Richter et al. [52] – у 87-летней. Авторы
считают, что при проведении дифференциальной ди-
агностики у пациенток пожилого возраста, у которых
наблюдается кистозная трансформация легочной ткани
и хилоторакс, диагноз должен быть сформирован в
пользу ЛАМ, даже если по витальным функциям био-
псию выполнить не представляется возможным. L.M.
de Souza et al. [61] описывают крайне редко встречаю-
щийся случай системного врожденного ЛАМ у ново-
рожденного. Смерть произошла в течение первого часа
жизни. Результаты вскрытия показали многочисленные
кисты в мягких тканях шейки матки, области средосте-
ния и диафрагмы, а также в других органах, включая
печень, селезенку, щитовидную железу и почки.

Из внелегочных форм ЛАМ в литературе описаны
случаи медиастинальной лимфаденопатии [51]. Ори-
гинальное наблюдение представили А.М.Derweduwen
et al. [21]. Авторами у 32-летней женщины на первом
этапе обнаружены ЛАМ-массы в верхне-переднем сре-
достении, и через два года после операции были обна-
ружены метастазы ЛАМ в области шеи. На
метастатический потенциал ЛАМ клеток указано в ра-
боте S.H.Lu et al. [40].

H.Frank, W.Weiss [23] описывают клиническое на-
блюдение, когда первым проявлением ЛАМ был выра-
женный двусторонний отек ног вследствие обструкции
венозного кровообращения и замедления лимфооттока
массивной лимфангиомой, располагавшейся парака-
вально. При проведенном в порядке комплексной ди-
агностики КТ выявлены поликистозные изменения в
легких. E.Lajtman et al. [37] описывают два наблюде-
ния, когда массы ЛАМ располагались в запирательной
ямке области таза вокруг наружной подвздошной ар-
терии. Клинически это проявлялось тазовыми болями
и хилезным асцитом.

K.Tanaka et al. [63] описали клиническое наблюде-
ние ЛАМ забрюшинной локализации без каких-либо
симптомов респираторных заболеваний. Но при про-
ведении последующей полиорганной диагностики с
помощью HRCT, в легких обнаружены бессимптомные
поликистозные изменения, характерные для ЛАМ.

N.A.Wani et al. [67] наблюдали пациентку с доми-
нирующим ЛАМ-поражением области шеи и, в част-
ности, яремной вены, при клинически бессимптомных
кистозных изменениях в легких.

Сочетание ЛАМ с почечной патологией – ангио-
миолипомами (АМЛ). E.Antоn et al. [10] провели анке-
тирование и составили реестр заболеваемости ЛАМ
среди жителей Испании за двухлетний период. Обра-
ботаны данные 72 женщин. 63 пациентки (87,5%) были
со спорадической формой ЛАМ и только 9 (12,5%) –
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ЛАМ, ассоциированной с ТСК. Почти у 40% больных
ЛАМ, были выявлены АМЛ почек. АМЛ у больных с
сочетанием ЛАМ и ТСК выявлялись в 2 раза чаще.

Интересные данные опубликованы в работе J.H.Ryu
et al. [54]. Целью исследования была оценка частоты
не диагностированных кистозных ЛАМ-поражений
легких у больных с впервые выявленными почечными
АМЛ. Авторы провели ретроспективный анализ КТ
грудной клетки у 176 взрослых пациентов, у которых
диагностированы почечные АМЛ. У большинства
больных (90,3%) почечная опухоль была случайной на-
ходкой при имидж-диагностике (УЗИ, КТ, МРТ) орга-
нов брюшной полости. Не диагностированные
своевременно кистозные легочные ЛАМ-изменения
были выявлены у 19 пациентов (10,8%). Авторы, под-
черкивая мультисистемность ЛАМ-поражений, отме-
чают частое сочетание (тесную взаимосвязь) ЛАМ и
АМЛ и на основе этого рекомендуют использовать эф-
фективные комплексные диагностические алгоритмы.
Подобной точки зрения придерживаются и другие спе-
циалисты [15, 45, 60, 64].

Рентгенологическая, КТ и МРТ диагностика

Рентгенологические признаки ЛАМ достаточно
подробно описаны в литературе [8, 19, 23, 36, 48]. Ос-
новными рентгенологическими признаками ЛАМ на
обычных рентгенограммах являются диффузное уси-
ление легочного рисунка сетчатого характера, ячеистая
трансформация структуры легких за счет множествен-
ных тонкостенных воздушных кист различной ве-
личины, а также увеличение объема легких

K.Matsui et al. [41] на репрезентативном клиниче-
ском материале (n=22) убедительно доказывают про-
исхождение легочных кист у больных ЛАМ вследствие
обструкции (эмболизации) лимфатических сосудов.

В ранней стадии заболевания рентгенологические
изменения могут не выявляться, особенно когда отсут-
ствует пневмоторакс или плевральный выпот (хилото-
ракс). T.Suzuki et al. [62] опубликовали клиническое
наблюдение, когда у 28 летней пациентки с рецидиви-
рующем пневмотораксом при КТ патологических из-
менений в легких, за исключением небольших
апикальных булл, не было выявлено. По клиническим
показаниям была выполнена видеоторакоскопическая
резекция верхушки левого легкого. При иммуногисто-
логическом исследовании обнаружены антитела, спе-
цифические для ЛАМ. J.A.Borovansky et al. [13]
подчеркивают, что из-за редкой заболеваемости ЛАМ
и неспецифичности симптомов, особенно на началь-
ных стадиях его развития, отмечается либо гиподиаг-
ностика, либо выставляется ошибочный диагноз. По
этой причине авторы полагают, что ЛАМ может быть
более распространенным заболеванием, чем считалось
ранее, и крайне важно, по их мнению, чтобы была
более уверенная диагностика заболевания на этапах
первичной медицинской помощи и пациенты своевре-
менно направлялись в специализированные центры.
Авторами справедливо подчёркивается, что тради-
ционная рентгенография значительно уступает по чув-
ствительности и информативности КТ и при ее

использовании преобладает гиподиагностика заболе-
вания. Этот факт подтверждается и в целом ряде дру-
гих публикаций [34, 53, 66].

В некоторых научных работах [10, 12] указывается,
что даже в развернутую фазу заболевания традицион-
ные рентгенограммы не являются специфичными для
ЛАМ, множество кист в паренхиме лёгких не диффе-
ренцируется. По мнению большинства специалистов
[40, 43, 49, 54], занимающихся проблемой ЛАМ, аль-
тернативы современным методам КТ в настоящее
время не существует. 

В ряде работ представлена подробная КТ-рентгено-
семиотика ЛАМ, дифференциально-диагностические
критерии ЛАМ и других заболеваний органов дыха-
ния, проявляющихся кистозной трансформацией ле-
гочной паренхимы и интерстиция [8, 12, 18, 26, 58]. В
своей публикации S.Abi Khalil et al. [8] предлагают
оценивать некоторые количественные параметры ле-
гочных изменений: количество кист, их размер, тол-
щину и гладкость стенок, наличие содержимого,
изменения окружающей легочной ткани. Дифференци-
альную диагностику при кистозном процессе в легких,
по мнению авторов, следует проводить между ЛАМ,
гистиоцитозом X, полостными метастазами, септиче-
ской эмболией, легочной секвестрацией, эмфиземой,
кистозными бронхоэктазами

J.Ley-Zaporozhan [38], рассматривая скиалогиче-
ские феномены гиповентиляции и гиперинфляции, мо-
заики плотностей легочной паренхимы (из-за
мозаичной перфузии или воздушных ловушек) при КТ
тонкими срезами у пациентов с различной легочной
патологией, предлагают в качестве отличительных
признаков кистозных структур от гиперинфляции (в
результате эмфиземы и «мозаичных узоров»), исполь-
зовать, при анализе КТ-изображений дифференци-
ровку стенок в кистозных полостях.

Детально рентгенологическая картина легочных
проявлений ЛАМ отражена в работе J.Kirchner,
U.Lörcher [35]. Авторы подчеркивают, что в результате
пролиферации клеток гладкой мускулатуры в пери-
бронхиальную, периваскулярную и перилимфатиче-
скую клетчатку происходят тяжелые деструктивные
изменения в паренхиме легких. При оценке результа-
тов КТ-исследований 12 пациентов с гистологически
подтверждённым ЛАМ, они отмечают у всех больных
диффузные ретикулярные снижения пневматизации,
поликистоз и увеличение объема легких. Авторы по-
стулируют два основных типа ЛАМ: один – в резуль-
тате диффузного распределения множества мелких
кист, другой отражает более серьёзные разрушения ле-
гочной паренхимы с образование крупных, отстоящих
друг от друга кист. Отмечается, что окружающая ле-
гочная ткань часто не изменена, однако полагают, что
сочетание фиброзных и кистозных изменений не про-
тиворечит диагнозу ЛАМ, но дифференциальная диаг-
ностика при этом значительно затруднена.

Многие авторы указывают на то, что кисты бывают
двух типов: мелкие множественные, типа сотового лег-
кого, и крупные кисты, напоминающие буллезную эм-
физему. Толщина стенок кист обычно не превышает 2



БЮЛЛЕТЕНЬ Выпуск 52, 2014

102

мм, причем стенка выявляется не всегда и не на всем
протяжении [7, 9, 35]. Для объективизации рентгено-
морфологических особенностей ЛАМ рядом авторов
[2, 57, 64, 65] разработаны методы количественной
оценки кистозных изменений в легких. Размеры кист
могут варьировать от едва различимых до 25–30 мм в
диаметре, количество – от единичных кист до почти
полного замещения ими легочной паренхимы, толщина
стенки может колебаться от почти невидимой до 2 мм,
реже – до 4 мм [7, 8, 30, 38, 54].

Клиническое наблюдение

В данной публикации в качестве иллюстративного
материала нами представлено одно из трех собствен-
ных архивных клинических наблюдений ЛАМ. Паци-
ентка А., 50 лет, обратилась в консультативную
поликлинику ФГБУ «ДНЦ ФПД» СО РАМН на кон-
сультацию к пульмонологу с жалобами на субфебри-
литет до 37,2-37,5ºС, умеренную одышку при быстрой
ходьбе, редкий кашель по ночам. Из анамнеза из-
вестно, что 3 года назад была произведена экстирпация
матки с придатками по поводу множественных (n=3)
внутриматочных и внематочных (тазовых) лейомиом,
часто болела пневмониями. При лучевой диагностике,

проводившейся в условиях консультативной поликли-
ники ДНЦ ФПД, использованы современные методы
КТ – мультиспиральная компьютерная томография
(МСКТ) с постпроцессинговой обработкой получен-
ных изображений, включающих мультипланарную
(МПР) и 3D реконструкции. С помощью оригинальных
методик (3D волюметрия кистозных образований на
вдохе и выдохе) выполнен сравнительный количе-
ственный анализ объема полостных образований в раз-
личные фазы дыхательного цикла (рис. 1, 2, 3, 4). Со
слов пациентки, при флюорографии, которая была сде-
лана 1 год назад, кистозные структуры определялись.
До этого, в течение 5 лет, пациентка по разным причи-
нам флюорографию не проходила. 

Заключение. Выявлены множественные полисег-
ментарные тонкостенные воздушные кисты в обоих
легких с перифокальным лимфангоитом и не резко вы-
раженная медиастинальная лимфаденопатия. Отмеча-
ется несоответствие выраженности
рентгенологических изменений в обоих легких и бес-
симптомной клинической картины. Клинико-рентгено-
логическая картина характерна для легочной формы
ЛАМ.

Рис. 1. Больная А., 50 лет.
ЛАМ органов дыхания. Рент-
генограмма органов грудной
клетки, фронтальная про-
екция. Во всех зонах обоих
легких, преимущественно в
средних зонах,  визуализиру-
ется диффузное усиление и
деформация легочного ри-
сунка. Дифференцируются
множественные тонкостен-
ные воздушные полости с пе-
рифокальной инфиль-
трацией, очаговым и линей-
ным пневмофиброзом. Корни
широкие, малоструктурные.
Изменения регистрируются
симметрично «зеркально»,
преимущественно в средних
зонах.

Обсуждение

В представленном нами клиническом наблюдении,
у  пациентки 50 лет в постменопаузе, с морфологиче-
ски доказанным ЛАМ, имеется ряд особенностей:

• в анамнезе 3 года назад операция (экстирпация
матки с придатками) по поводу маточных и тазовых
лейомиом (n=3);

• в анамнезе отсутствуют типичные для ЛАМ реци-
дивирующие пневмотораксы и хилотораксы, а так же

признаки сочетающегося (до 40%) туберозного скле-
роза;

• по данным МСКТ, наряду с воздушными кистами,
визуализируется перифокальный лимфангоит и не-
резко выраженная медиастинальная лимфаденопатия;

• особо следует обратить внимание на несоответ-
ствие скудных клинических данных и выраженности
выявленных при МСКТ полиморфных, двусторонних,
полисегментарных изменений в легких.
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Рис. 2. В обоих лег-
ких, начиная от верху-
шечных и до базальных
сегментов, выявляются
множественные тонко-
стенные воздушные
кисты, диаметром от 5
до 32 мм. Окружающая
легочная ткань местами
уплотнена, прозрач-
ность ее снижена по
типу матового стекла.
МСКТ-картина харак-
терна для множествен-
ных полисегментарных
тонкостенных полост-
ных структур в обоих
легких с перифокаль-
ным лимфангитом.

Рис. 3. МПР во фронтальной (А) и правой боковой (Б) проекциях. В обоих легких, начиная от верхушечных
сегментов и до базальных сегментов, выявляются множественные тонкостенные воздушные кисты, диаметром от
5 до 32 мм. Окружающая легочная ткань местами уплотнена, прозрачность ее снижена по типу матового стекла
за счет ретикулярных фиброзных изменений.
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Рис. 4. А – 3D реконструкция органов средостения в правой боковой проекции. В верхнем средостении диф-
ференцируется группа увеличенных, уплотненных лимфоузлов (отмечены стрелками). Трехмерные модели воз-
духонаполненности легких в инспираторную (Б) и экспираторную (В) фазы дыхания, построенные в ограниченном
денситометрическом диапазоне от -950 HU и ниже, что позволяет дифференцировать из всего объема легочной
ткани только полостные структуры. Учитывая количественную оценку, объем полостей не изменяется в зависи-
мости от фазы дыхательного цикла.

Согласно опубликованному авторитетному инфор-
мационному материалу «Клинические рекомендации
Европейского респираторного общества по диагно-
стике и ведению больных ЛАМ» (2010), которое под-
готовлено ведущими специалистами многих стран,
диагноз ЛАМ в представленном нами клиническим на-
блюдении, основанном приоритетно на результатах
МСКТ-обследования, не соответствует критериям ЕРО
для определения – «Бесспорный диагноз ЛАМ». В
такой ситуации требуется дифференциальная диагно-
стика с другими заболеваниями, с обязательной вери-
фикацией с помощью гистологических и
иммуногистохимических методов. Дифференцировать
необходимо, в первую очередь, с диффузным легочным
фиброзом, кистозной гипоплазией, тракционными
бронхоэктазами, буллезной эмфиземой, гистиоцитозом
X, септической метастатической эмболизацией легких,
легочной секвестрацией и др.

Для дифференциальной диагностики ЛАМ с ис-
пользованием МСКТ, как наиболее информативного
диагностического метода, необходимо основываться на
оценке приоритетного паттерна – кистозного паттерна
(cystic pattern), характеризующегося образованием тон-
костенных воздушных кистозных полостей в легочной
ткани.

• Для идиопатического легочного фиброза (фибро-

зирующего альвеолита) характерен паттерн «пчелиные
соты» (honeycombing), при этом наблюдается сочета-
ние интерстициального фиброза и мелких, менее 1 см,
полостей, вплотную прилежащих друг к другу. Кроме
того, при интерстициальном фиброзе имеют место вы-
раженные клинические проявления в виде одышки, в
том числе и в покое.

• При кистозной форме легочной гипоплазии, на-
ряду с кистозным паттерном наблюдается расширение
сегментарных и субсегментарных бронхов, резкое
уменьшение объема легочной паренхимы, паттерн ло-
кализованного снижения пневматизации паренхимы
(гипоплазия).

• Tракционные бронхоэктазы определяются при
выраженных нарушениях легочной архитектоники,
когда за счёт формирования фиброзной ткани и разру-
шения легочных альвеол регистрируется уменьшение
объёма легочных долек и тракции (подтягивания) сте-
нок бронхиол и бронхов с формированием эктазиро-
ванных просветов бронхиальных структур в зоне
поражения.

• Полостные образования при буллезной эмфиземе
представляют собой вздутия дистальных отделов брон-
хиолоальвеолярного аппарата с увеличением объема
пораженного легкого. Наиболее достоверным призна-
ком буллезно-кистозных изменений является плохая
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дифференцировка стенок кист или полное их отсут-
ствие.

• Гистиоцитоз Х – сочетание ретикулоузелкового и
кистозного паттернов. Узелки могут быть с образова-
нием полостей. Преимущественно поражаются верх-
ние отделы.

• Септическая эмболическая пневмония. Септиче-
ские эмболии наблюдаются при инфекционном эндо-
кардите с поражением правых отделов сердца, что
характерно у наркоманов при внутривенном введении
наркотиков. Преобладают сочетающиеся паттерны
округлых динамичных инфильтратов и воздушных
псевдокист. Клиника сепсиса;

• Легочная секвестрация. Характерны сочетаю-
щиеся паттерны: ограниченного снижения пневмати-
зации и «пчелиных сот». При внутривенном болюсном
контрастировании выявляется аберрантный сосуд, кро-
воснабжающий секвестрированный участок легкого из
большого круга кровообращения 

Таким образом, приведённые выше некоторые
аспекты дифференциальной диагностики ЛАМ с раз-
личными заболеваниями, наиболее схожими по кистоз-
ному паттерну, свидетельствует о том, что при
выполнении МСКТ на аппаратах последних поколе-
ний, с использованием современного арсенала про-
граммного обеспечения, имеется возможность
уверенно диагностировать ЛАМ даже по критериям
степени вероятности ЕРО «Маловероятный диагноз
ЛАМ». Особое значение придается тому факту, что ус-
пешная диагностика ЛАМ может быть осуществлена
на амбулаторно-поликлинических этапе. 
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