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Лімфангіолейоміоматоз. діагноз та лікування

Мета дослідження – вивчити особливості діагностики та лікування хворих на легеневу форму лімфангіолейоміоматозу 
(ЛАМ). 

Матеріали та методи. Пацієнтка віком 26 років перебувала на лікуванні в КМКЛ № 17 з 07.04.2007 р. по 16.03.2012 р. 
Їй проводили повний клініко-діагностичний комплекс обстежень та лікування відповідно до діючих протоколів.

Результати дослідження та їх обговорення. У статті представлено огляд літератури з питання ЛАМ та подано опис 
клінічного випадку, а також узагальнено особливості діагностики та лікування ЛАМ. Сучасні способи обстеження, хірургічних 
втручань та раціональна консервативна терапія є методом вибору в діагностиці та лікуванні ЛАМ. Всебічне дообстеження 
є необхідною передумовою для вибору раціональної тактики подальшого лікування.

Висновки. До сьогодні ЛАМ залишається малодослідженим захворюванням, а його поширеність у світовій популяції 
досягає 100 000. Оптимальні результати лікування досягаються за умови правильно встановленого діагнозу.

Ключові слова: пневмоторакс; рецидивуючий пневмоторакс; лімфангіолейоміоматоз (ЛАМ).

ЛИМФАНГИОЛЕЙОМИОМАТОЗ. ДИАГНОЗ И ЛЕЧЕНИЕ
Цель исследования – изучить особенности диагностики и лечения больных легочной формой лимфангиолейомио-

матоза (ЛАМ).
Материалы и методы. Пациентка в возрасте 26 лет находилась на лечении в КГКБ № 17 с 07.04.2007 г. по 16.03.2012 г. 

Ей проводили полный клинико-диагностический комплекс обследований и лечения в соответствии с действующими про-
токолами.

Результаты исследования и их обсуждение. В статье представлен обзор литературы по вопросу ЛАМ и дано описание 
клинического случая, а также обобщено особенности диагностики и лечения ЛАМ. Современные способы обследования, 
хирургических вмешательств и рациональная консервативная терапия являются методом выбора в диагностике и лечении 
ЛАМ. Всестороннее дообследование является необходимым условием для выбора рациональной тактики дальнейшего 
лечения.

Выводы. До сих пор ЛАМ остается малоисследованным заболеванием, а его распространенность в мировой популя-
ции достигает 100 000. Оптимальные результаты лечения достигаются при условии правильно установленного диагноза. 

Ключевые слова: пневмоторакс; рецидивирующий пневмоторакс; лимфангиолейомиоматоз (ЛАМ).

lymphangioleіomyomatosis. diagnosis and treatment
The aim of the study – to learn the features of diagnosis and treatment of patients with pulmonary form of lymphangioleіomyomatosis 

(LAM).
Materials and Methods. A 26 year-old patient was on treatment at Kyiv City Hospital No. 17 from 07.04.2007 to 16.03.2012. 

She underwent a complete clinical and diagnostic system of examinations and treatment in accordance with the protocols in force.
Results and Discussion. The article presents a review of the literature on LAM and a description of the clinical case, as well 

as the features of diagnosis and treatment of LAM.
Modern methods of examination, surgical interventions and rational conservative therapy are the method of choice in diagnosing 

and treating LAM. Comprehensive examination is a prerequisite for choosing a rational tactic for further treatment.
Conclusions. Until now, LAM remains an undiagnosed disease, and its prevalence in the world population reaches 100.000. 

The optimal treatment results are achieved with a properly established diagnosis. 
Key words: pneumothorax; recurrent pneumothorax; lymphangioleіomyomatosis (LAM).

Вступ. У 1937 р. було вперше описано клінічну картину 
ЛАМ Stossel [1], і до сьогодні він залишається малодослідже-
ним захворюванням. Поширеність ЛАМ у світовій популяції 
досягає 10 000 і зустрічається у 3,3–7,7 жінок на мільйон [2].

Мета дослідження – вивчити особливості діагнос-
тики та лікування хворих на легеневу форму лімфангіо-
лейоміоматозу (ЛАМ). 

Матеріали та методи. Пацієнтка віком 26 років 
перебувала на лікуванні в КМКЛ № 17 з 07.04.2007 р. по 
16.03.2012 р. Їй проводили повний клініко-діагностичний 
комплекс обстежень та лікування відповідно до діючих 
протоколів.

Результати дослідження та їх обговорення. 
Жінка віком 26 років на 25–26 тижні вагітності звернула-

ся до відділення політравми 07.04.2007 р. зі скаргами 
на біль у грудній клітці зліва. Після рентгенологічного 
дослідження грудної клітки встановлено діагноз спон-
танного пневмотораксу зліва. Виконано торакоскопію 
лівої плевральної порожнини та дренування за Бюлау. 
На 7 день після рентгенологічного контролю видалено 
дренаж. 16.04.2007 р. пацієнтка виписана. У подальшому 
вагітність перебігала без особливостей й завершилася 
народженням здорової дитини. Вдруге пацієнтка зверну-
лася 01.04.2010 р. із спонтанним пневмотораксом справа. 
Виконано торакоскопію правої плевральної порожнини та 
дренування за Бюлау. За даними КТ, бульозна емфізема 
легень. 08.04.2010 р. пацієнтка виписана. 23.11.2010 р. 
пацієнтка звернулась із рецидивом пневмотораксу спра-
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ва. Виконано торакоскопію правої плевральної порожни-
ни та дренування за Бюлау. 23.11.2010 р. виконано ВАТС 
справа, коагуляцію бул. Атипова резекція S9. Плевродез. 
Після операції пацієнтці виконано КТ із внутрішньовенним 
підсиленням та встановлено діагноз ЛАМ. Після опера-
тивного втручання та видалення дренажів у стаціонарі у 
пацієнтки стався рецидив 06.12.2010 р., із приводу якого 
їй задреновано праву плевральну порожнину за Бюлау. 
10.12.2010 р. виконано бокову торакотомію справа. 
Атипова резекція середньої частки. Механічний плевро-
дез. 29.12.2010 р. виписана на амбулаторне лікування. 
25.03.2011 р. пацієнтка звернулась із рецидивом пневмо-
тораксу зліва. Виконано торакоскопію лівої плевральної 
порожнини та дренування за Бюлау. 31.03.2011 р. викона-
но ВАТС зліва, коагуляцію бул. Плевродез. 06.04.2011 р. 
пацієнтка виписана. 

12.03.2012 р. пацієнтка звернулась із рецидивом 
пневмотораксу зліва, з приводу якого їй виконано тора-
коскопію лівої плевральної порожнини та дренування за 
Бюлау. 16.03.2012 р. виконано бокову торакотомію зліва. 
Коагуляція бул. Механічний плевродез. 19.03.2012 р. 
видалено дренаж. 04.04.2012 р. пацієнтка виписана на 
амбулаторне лікування. Пацієнтка періодично приходить 
на профілактичні огляди, проте до сьогодні не було ре-
цидивів пневмотораксу. 

На сьогодні ЛАМ вважається повільно прогресуючим 
мезенхімальним новоутворенням, яке уражає легені, ви-
кликаючи кістозне ураження та дихальну недостатність 
від одного до двох десятиліть [3–6]. В основному хворі-
ють жінки, проте відомі випадки даного захворювання у 
чоловіків з та без туберозного склерозу [7, 8].

Виділяють 2 форми ЛАМ: спорадичний ЛАМ (с-ЛАМ) 
та туберозний склерозний комплекс із ЛАМ (ТСК ЛАМ).

У світі нараховується 10 000 хворих із с-Лам [2] та 
200 000 із ТСК-ЛАМ [9–11].

Легеневий ЛАМ із ТСК зустрічається в 1,0–2,3 % [9–12].
Патогенез 
На сьогодні патогенезом ЛАМ вважається метаста-

тична теорія. ЛАМ виникає внаслідок мутації в генах 
туберкульозного склерозу 1 або туберкульозного скле-
розу 2, які кодують протеїни гамартин та туберин, що 
приводить до активації сигнальної мережі комплексу 
1 mTOR [13–16]. Маркери ЛАМ клітини є позитивними 
до HMB-45, прогестеронових рецепторів [17]. Виявлено 
що у хворих на ЛАМ у крові підвищується концентрація 
судинного ендотеліального фактора росту D (VEGF-D). 
Рівень VEGF-D більш ніж 800 пг/мл має високу чутливість 
і специфічність для діагностики ЛАМ та корелює з тяж-
кістю захворювання на комп’ютерній томографії [18–20].

Клініка 
Є 2 форми початку легеневого ЛАМ: задишка, пнев-

моторакс [21]. Найчастіші позалегеневі маніфестації 
ЛАМ включають ретроперитонеальну аденопатію (77 %) 
і ниркові ангіоміоліпоми (60 %), які завжди можна іден-
тифікувати шляхом КТ-сканування при прогресуванні 
захворювання [22, 23].

Matsui та інші описали, що у багатьох хворих на по-
залегеневий ЛАМ легеневий ЛАМ розвивається через 
1–2 роки після діагностики [24]. Через 10 років після діа-
гностики ЛАМ близько 55 % хворих відчувають задишку 
у повсякденному житті, 20 % потребують додаткового 
кисню, а 10 % вмирають [25]. 

Нормальні показники спірометрії можуть спостеріга-
тися у 31 % пацієнтів із с-ЛАМ, у 53 % пацієнтів із ТСК-
ЛАМ [26–28]. 

У середньому пацієнти з ЛАМ протягом життя мають 
3,5 епізоди пневмотораксу [29].

Пневмоторакс трапляється у 40–80 % пацієнтів із 
ЛАМ і часто є рецидивуючим (близько 70 %) [4, 30]. У 
цілому 80 % пацієнтів мають свій перший пневмоторакс 
до встановлення діагнозу ЛАМ і мають два або більше 
пневмотораксів перед підтвердженням діагнозу. Частота 
рецидивів пневмотораксу при ЛАМ є найбільшою серед 
хронічних захворювань легень. 

Рецидиви пневмотораксу при ЛАМ у 71 % є іпсила-
теральними, у 74 % – контрлатеральними, у 4 % – біла-
теральними. В середньому частота рецидивів пневмо-
тораксу 4,5 епізоди. Після хімічного плевродезу рецидив 
виникає у 27 %, хірургічного плевродезу – у 32 % [29].

DaSilva та співробітники виявили, що пацієнти з LAM 
мають ризик пневмотораксу 2–4 %; 1,1 на кожні 100 по-
льотів. 

Перед польотом необхідно виконувати аналіз газів 
крові при диханні кімнатним повітрям для вирішення 
питання можливості перельоту без допоміжного кисню 
[31–33].

Вагітність
353 вагітності, зареєстровані в реєстрі ЛАМ: 67 % 

закінчилися народженням живої дитини і лише близько 
17 % мали спонтанний аборт [26].

За даними Cohen, більшість інших пацієнток (178 з 
205) мали вагітність до встановлення діагнозу ЛАМ і мали 
загалом хороші результати вагітності [26, 34].

Діагностика
На сьогодні є чіткі рекомендації щодо діагностики ЛАМ 

(American Thoracic Society, European Respiratory Society, 
Japanese Respiratory Society) [35, 36]. КТ є одним із най-
важливіших методів для встановлення діагнозу ЛАМ.

Лікування
На сьогодні існують 2 методи лікування легеневої 

форми ЛАМ: mTOR інгібітори, трансплантація легень. 
mTOR інгібітори (сіролімуc, еверолімус) стабілізують 

зниження функції легень [37–39]. Доведено відсутність 
ефективності при лікуванні прогестероном [28]. 5-річна 
виживаність після пересадки легень 69 % [40–43]. 

ВИСНОВКИ. При легеневій формі ЛАМ у багатьох жі-
нок вагітність закінчується народженням здорової дитини. 
Діагноз ЛАМ встановлюється за даними КТ.

ПЕРСПЕКТИВИ ПОДАЛЬШИХ ДОСЛІДЖЕНЬ по-
лягають у своєчасній верифікації етіології пневмотораксу 
та вибору раціональної тактики подальшого лікування.
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