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Актуальность исследования: генерализованный лимфангиоматоз — неопухолевое заболе-
вание с высоким потенциалом инфильтративного роста и развития ургентных состояний [1].  
Показатель заболеваемости — 1 случай на 12 тыс. рождений [2], сложности дифференциаль-
ной диагностики связаны с необходимостью исключения ряда злокачественных заболеваний 
[3], применения специальных методов исследований и лечения.

цель исследования: демонстрация мДП к случаю генерализованного лимфангиоматоза у 
мальчика 8 лет. 

Материалы и методы: описаны все этапы диагностики и лечения в стационаре, его резуль-
таты и прослеженный катамнез в течение 1 года. 

Результаты: ребенок 8 лет, был доставлен в экстренном порядке в реанимационное отде-
ление ДГБ в тяжелом состоянии с фебрильной температурой, жалобами на слабость, кашель, 
нарастающую одышку. На рентгенограмме органов грудной клетки был выявлен плевраль-
ный выпот. При пункции обеих плевральных полостей было получено 2,5 л мутного гемор-
рагического содержимого, далее на фоне проводимой терапии с дотацией альбумина, пере-
ливания СЗП и применение октреотида — до 1–0,5 л в сутки хиллезно-геморрагического 
содержимого. Произведено ВтС клипирование грудного протока, правосторонняя плеврэк-
томия. В связи с сохраняющейся лимфорреей и обнаружением на мРт множественных обра-
зований в проекции брюшной полости пациент был переведен в отделение реанимации кли-
ники СПбГПмУ. Биопсия кожи поясничной области выявила гиперэкспрессию vegF-
фактора. Через 14 дней была проведена повторная плеврэктомия слева. Фрагмент удаленной 
плевры дал результат гиперэкспрессии vegF-фактора. Дифференциальная диагностика про-
водилась с т-клеточной лимфомой, лимфопролиферативным синдромом, саркомой мягких 
тканей. В связи с отсутствием и отечественных, и зарубежных стандартов лечения и клини-
ческих рекомендаций по данной патологии у детей, консилиум в составе: педиатра, сосуди-
стого и торакального хирургов, специалиста лучевой диагностики, патоморфолога и детско-
го онколога, принял решение о проведении терапии mToR-ингибитором Сиролимус, несмо-
тря на противопоказания к применению у детей. На основании данных о гиперэкспрессии 
vegF, данных мРт-лимфангиографии — множественные объемные образование селезенки, 
почек, остеолитические очаги в позвонках и подвздошных костях, положительного ответа на 
терапию был выставлен диагноз диффузный лимфангиоматоз. Исследование кала на а1-ан-
титрипсин подтвердило наличие экссудативной энтеропатии, связанной с лимфангиоматоз-
ным изменением кишки. 

В течение 12 месяцев пациент стабилен, получает сиролимус, находится под наблюдением 
и хирурга. Контрольное мРт через 12 месяцев выявило исчезновение образований селезенки 
и почек и возникновение кистозного образования в легком диаметром 1,5 см (запланирован 
контроль через 6 месяцев).
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Выводы: мультидисциплинарный многоступенчатый подход в условиях многопрофильно-
го стационара федеральной клиники позволяет осуществить точную и полную диагностику, 
назначить эффективные и рациональные схемы лечения согласно современным протоколам, 
что обеспечивает благоприятный прогноз в представленном случае. 
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