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Лимфангиолейомиоматоз (ЛАМ) – заболевание, 

встречающееся преимущественно у молодых жен-

щин, характеризуется пролиферацией и инфильтра-

цией аномальных гладкомышечных клеток и прояв-

ляется во время беременности самопроизвольными 

выкидышами, преждевременными родами, спон-

танными пневмотораксами, кровотечением и дру-

гими тяжелыми осложнениями.  

В статье описан случай успешного ведения бере-

менности и родоразрешения пациентки с лимфан-

гиолейомиоматозом.  

Lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a disease 

that occurs predominantly in young women. It is 

characterized by the proliferation and infiltration of 

abnormal smooth muscle cells and manifests itself 

during pregnancy with spontaneous miscarriages, 

premature birth, spontaneous pneumothorax, bleed-

ing and other severe complications. 

The article describes a case of successful pregnancy 

and delivery of a patient with lymphangioleiomy-

omatosis. 
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Введение 

Лимфангиолейомиоматоз (ЛАМ) – это заболевание, встречающееся 

преимущественно у молодых женщин, характеризуется пролиферацией и 

инфильтрацией аномальных гладкомышечных клеток, в первую очередь в 

легких, что приводит к кистозной деструкции и потере функции [1]. От этой 

редкой патологии страдают около 1300 пациентов в мире [2].  

Выделяют две формы ЛАМ: сочетанная с туберкулезным склерозом и 

спорадическая. Распространенность спорадической формы заболевания со-

ставляет менее 10 случаев на миллион женщин. Среди больных туберкулез-

ным склерозом распространенность ЛАМ составляет 30 %. Заболевание 

встречается практически всегда у женщин детородного возраста, дебют 

симптоматики возникает до наступления пременопаузы. Существуют доказа-

тельства того, что обе формы имеют общее генетическое происхождение, т. е. 

вызваны мутациями в одном из генов туберкулеза – TSC1 или TSC2. Эти гены 

кодируют белки гамартин и туберин, которые действуют через мишень ра-

памицина (mTOR), регулирующего рост клеток у млекопитающих. Наруше-

ние кодируемых белков гамартина или туберина приводит к аномальной 

клеточной пролиферации [3, 4].  

Неконтролируемый неопластический процесс проявляется обструк-

цией дыхательных и лимфатических путей, образованием кист и прогресси-

рующей деструкцией паренхимы [5]. Мультисистемное поражение вклю-

чает возникновение ангиомиолипом в печени, почках, селезенке и матке [6]. 

Взаимосвязь беременности и ЛАМ полностью не изучена. Считается, 

что повышение уровня эстрогенов может ускорить аномальную клеточную 

пролиферацию [7]. Беременность и использование оральных контрацепти-

вов на основе эстрогенов могут усугубить симптомы существующего ЛАМ 

и привести к появлению пневмоторакса, хилезного выпота или кровотече-

ния [8]. Ретроспективное исследование показало, что беременность не мо-
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жет существенно способствовать прогрессированию заболевания. Вероят-

ность развития осложнений зависит от момента выявления ЛАМ. У жен-

щин, диагноз которым был поставлен во время беременности, по данным 

M. M. Cohen, почти половина из них завершилась преждевременными ро-

дами, умеренно высоким оставался риск появления одышки и пневмото-

ракса. Пациентки с ЛАМ, диагностированным до беременности, имеют низ-

кий риск развития акушерских и респираторных осложнений [9].   

Препаратом выбора лечения ЛАМ является сиролимус, но возмож-

ность его применения во время беременности находится в процессе изуче-

ния. Текущие рекомендации производителя препарата предполагают пре-

кращение его приема за 12 нед до беременности. Однако это может приве-

сти к риску прогрессирования заболевания.  

В работе L. Shen и соавторов предложены результаты изучения исходов 

беременности после постановки диагноза ЛАМ пациенткам, принимавшим 

сиролимус до или во время беременности. Среди 34 пациенток на фоне при-

ема этого препарата у 6 произошел самопроизвольный выкидыш. Благопри-

ятные исходы наблюдали в 6 случаях беременности. Шесть пациенток ро-

дили доношенных детей, из них три пациентки прекратили прием сироли-

муса за 8–27 нед до беременности, а три пациентки – за 4–8 нед во время 

беременности. У детей, матери которых были беременны во время приема 

сиролимуса, не было обнаружено явных отклонений. Сиролимус был отне-

сен к категории C, его рассматривали для использования во время беремен-

ности только тогда, когда потенциальная польза была оценена как превы-

шающая потенциальный риск для эмбриона или плода [10]. 

Для предотвращения повышения внутригрудного давления во время 

нормальных родов и достижения минимального риска развития осложнений 

рекомендовано родоразрешать пациентку операцией кесарева сечения в 

плановом порядке. Методом выбора для обезболивания операции является 
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эпидуральная анестезия, которая способствует уменьшению гипервентиля-

ции и вероятности пневмоторакса [11].  

Клинический случай 

Пациентка Д., 1988 года рождения, наблюдалась в женской консульта-

ции с седьмой недели беременности. Из анамнеза известно, что с 2012 г. ее 

стали беспокоить пневмотораксы (2012, 2014), диагностирован лимфан-

гиолейомиоматоз. Пациентке проводили дренирование правой (2012) и ле-

вой (2014) плевральных полостей, в 2017 г. – видеоторакоскопию слева, ати-

пичную резекцию верхней доли, плевродез. В 2021 г. пациентке рекомендо-

вана КТ, которую она не прошла ввиду наступившей беременности.  

С 2012 г. выполнено оперативное лечение фиброаденомы левой молочной 

железы, после операции обследование не повторяла. Настоящая беремен-

ность седьмая, в 2008 г. – самопроизвольные роды через естественные пути, 

без осложнений. Далее три артифициальных аборта и два самопроизволь-

ных выкидыша. Пациентка вредные привычки отрицает.   

Течение беременности. В 11 нед пациентка осмотрена междисципли-

нарным консилиумом, в результате рекомендовано прерывание беременно-

сти, от которого она отказалась. В дальнейшем ведение беременности про-

исходило совместно с пульмонологом, кардиологом на базе перинатального 

центра 3А группы ГБУЗ «Краевая клиническая больницы № 2» (ККБ № 2).   

В 17 нед пациентка консультирована пульмонологом, отмечены жа-

лобы на одышку при физической нагрузке, редкий кашель. В объективном 

статусе: сатурация – 100 %, общее состояние удовлетворительное. Аускуль-

тативно: в легких дыхание везикулярное, ослаблено с обеих сторон, хрипы 

не выслушиваются, перкуторно – ясный легочный звук. Частота дыхатель-

ных движений (ЧДД) – 18 в минуту. По результатам спирометрии: умеренно 

снижена форсированная жизненная емкость легких (ФЖЕЛ), крайне резкое 

уменьшение объема форсированного выдоха за первую секунду (ОФВ1). 



5 
 

Проба с бронхолитиком отрицательная с обеих сторон, обнаруживают рез-

кие нарушения биомеханики дыхания. По данным эхокардиографии 

(ЭхоКГ): гемодинамически значимых изменений не выявлено.  

В 33 нед в динамике по спирометрии: резкое снижение ФЖЕЛ, крайне 

резкое уменьшение ОФВ1, проба с бронхолитиком отрицательная с обеих 

сторон, существенные нарушения биомеханики дыхания за счет обструкции 

и, вероятно, рестрикции. По данным ЭхоКГ: гемодинамически значимых из-

менений не выявлено. Пациентка консультирована кардиологом, появля-

лись жалобы на одышку при физической нагрузке, редкий утренний кашель 

без отрицательной динамики. В объективном статусе: сатурация – 98 %, об-

щее состояние удовлетворительное. Аускультативно: в легких дыхание ве-

зикулярное, хрипы не выслушиваются, ЧДД – 18 в минуту. 

Родоразрешение. В 38–39 нед пациентка поступила на плановое родо-

разрешение. Жалобы при поступлении на одышку при легкой физической 

нагрузке. Консультирована пульмонологом, в объективном статусе: сатура-

ция – 96–98 %, общее состояние удовлетворительное. Аускультативно: в 

легких дыхание везикулярное, умеренно ослаблено с обеих сторон, хрипы 

не выслушиваются. Перкуторно – ясный легочный звук. ЧДД – 18 в минуту. 

Рекомендовано: исключение потужного периода, подавление лактации. Со-

гласно заключению пульмонолога составлен оперативный план родов. Па-

циентка родоразрешена под обезболиванием эпидуральной анестезией. Ро-

дилась девочка: вес – 3040 г, рост – 53 см, 8–9 баллов по шкале Апгар. Опе-

рация была проведена за 33 мин, без осложнений, кровопотеря составила 

500 мл.  

Ребенок родился в удовлетворительном состоянии – 8–9 баллов по 

шкале Апгар, в течение первых суток его состояние ухудшилось до средней 

степени тяжести за счет неврологической симптоматики ввиду синдрома 

угнетения центральной нервной системы (ЦНС). Ребенок был переведен в 

отделение патологии новорожденных.  
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Послеоперационный период у пациентки протекал без осложнений. 

Выполнено КТ-исследование: по всем легочным полям обоих легких опре-

деляют множественные разнокалиберные буллы, наибольшего размера ло-

кализуются в нижних долях. Отмечается бочкообразная деформация груд-

ной клетки.  

Заключение: КТ-признаки выраженной буллезной трансформации лег-

ких. Осмотрена пульмонологом, жалобы на одышку при ходьбе беспокоят в 

меньшей степени. В объективном статусе: сатурация – 96–97 %, общее со-

стояние удовлетворительное. Аускультативно: в легких дыхание везикуляр-

ное, умеренно ослаблено с обеих сторон, хрипы не выслушиваются. Перку-

торно – ясный легочный звук, ЧДД – 18 в минуту. 

Обсуждение 

В приведенном клиническом разборе представлен опыт успешного ве-

дения беременности на фоне ЛАМ. Несмотря на редкость и уникальность 

этого заболевания ведение беременности в условиях многопрофильного 

стационара и родоразрешение в перинатальном центре 3А группы ККБ  

№ 2 позволили достичь благоприятного исхода для матери и ребенка. 
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