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Резюме: Представлен случай диффузного прогрессирующего лимфангиоматоза с поражением мягких тканей правой нижней 

конечности, таза, спины, деструктивными изменениями правой бедренной кости, позвоночника и кистозной трансформацией 

селезенки. Лимфангиоматоз относится к редким доброкачественным аномалиям лимфатических сосудов со сложной формой 

поражения. Диффузный лимфангиоматоз является мультисистемным заболеванием, при котором происходит диффузная 

пролиферация лимфатических сосудов. Встречается часто у детей и подростков до 20 лет. Магнитно-резонансная лимфогра-

фия (МРЛ) с введением контрастного средства является наиболее эффективным методом диагностики на всех этапах тече-

ния лимфангиоматоза. Динамическое МР-сканирование после введения контрастного средства позволило оценить состояние 

лимфатических узлов, магистральных лимфатических коллекторов и лимфатические капилляры. Отсроченное МР-сканиро-

вание использовалось для определения места накопления контрастного средства в костных структурах, что может помочь в 

дифференциальной диагностике с литическими лимфангиоматозными костными поражениями, которые могут имитировать 

скелетную опухоль или метастазы. Метод рентгеновской компьютерной томографии не позволяет четко дифференцировать 

мягкотканые структуры и выявлять накопление контрастного препарата в костной ткани. Рентгеновская компьютерная томо-

графия позволяет исключить возможные опухоли других локализаций. Метод ультразвуковой диагностики при обширных по-

ражениях, как в нашем случае, имел низкую эффективность, однако при локальных поражениях и узконаправленной оценке 

мягких тканей одного региона имеет хороший диагностический результат.
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Abstract: A case of diffuse progressive lymphangiomatosis with soft tissue damage of the right lower limb, pelvis, back, destructive 

changes of the right femur, spine, and cystic transformation of the spleen is presented. Lymphangiomatosis refers to rare benign abnor-

malities of the lymphatic vessels with a complex form of lesion. Diffuse lymphangiomatosis is a multisystem disease in which diffuse 

proliferation of lymphatic vessels occurs. It is often found in children and adolescents under 20 years of age. Magnetic resonance 

lymphography (MRL) with the introduction of a contrast agent is the most effective method of diagnosis at all stages of the course of 

lymphangiomatosis. Dynamic MR scanning after administration of the contrast agent made it possible to assess the state of the lymph 

nodes, main lymph collectors and lymph capillaries. Delayed MR scanning was used to determine the location of the contrast agent 

accumulation in bone structures, which may help in the differential diagnosis with lytic lymphangiomatous bone lesions that may mimic 

skeletal tumors or metastases. The method of X-ray computed tomography does not allow to clearly differentiate soft tissue structures 

and detect the accumulation of contrast agent in the bone tissue. X-ray computed tomography allows you to exclude possible tumors of 

other localizations. The method of ultrasound diagnostics for extensive lesions, as in our case, had low efficiency. However, with local 

lesions and narrowly focused assessment of soft tissues in one region, it has a good diagnostic result.

Key words: MRI; lymphography; MR-lymphography.

ну. МР-лимфография с контрастированием — диаг-
ностический метод визуализации лимфатической 
системы для анализа анатомии лимфатических 
коллекторов, а также оценки функционального со-
стояния лимфатической системы [17–19].

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Пациент с диффузным прогрессирующим лим-
фангиоматозом, сопровождающимся поражением 
мягких тканей правой нижней конечности, таза и 
спины, деструкцией правой бедренной кости и по-
звоночника, и кистозной трансформацией селезен-
ки наблюдался в клинике с 2015 года по настоящее 
время. Объем исследования включал рентгеногра-
фию, ультразвуковую диагностику, селективную 
ангиографию, компьютерную рентгеновскую то-
мографию и МР-лимфографию с контрастировани-
ем. Пациенту также были выполнены клинический 
и биохимический анализы крови, коагулограмма, 
общий анализ мочи.

При визуальном осмотре было выявлено уве-
личение объема правого бедра на 5 см. По перед-
ней и внутренней поверхности бедра определялась 
диффузно уплотненная подкожная клетчатка без 
образования капсулы. В паховой области пальпи-
ровалось уплотнение мягких тканей. В этой же 
области отмечалась группа лимфатических узлов 
размерами 1,4×0,43 см. Сосудистые пятна на кож-
ном покрове отсутствовали. Наличие атипичных 
вен выявлено не было. Движения в правом тазо-
бедренном и коленном суставах в полном объеме, 
безболезненные. Осевая нагрузка безболезненная 
(рис. 1).

На рентгенограммах нижней конечности кост-
но-травматических повреждений и деструктивных 
изменений не получено.

ВВЕДЕНИЕ

Ангиодисплазии (сосудистые мальформации, 
врожденные пороки развития сосудов) являются 
результатом нарушения формирования сосудов в 
эмбриогенезе. Частота возникновения их колеб-
лется от 0,3 до 5,4 % (в среднем 2,6 %) среди паци-
ентов с заболеваниями периферических сосудов, 
госпитализированных в специализированные отде-
ления [1]. Заболевание относится к редким добро-
качественным аномалиям лимфатических сосудов 
со сложной формой поражения. По классифика-
ции ангиодисплазий В.Н. Дана (1989), лимфатиче-
ская форма порока включает лимфангиоматоз трех 
видов: ограниченный, диффузный и органный. 
Диффузный лимфангиоматоз является мультиси-
стемным заболеванием, для которого характерна 
диффузная пролиферация лимфатических сосудов, 
прежде всего у детей и подростков до 20 лет [2–4]. 
Лимфангиоматоз поражает грудной проток, лим-
фатические узлы и сосуды средостения и легких, 
забрюшинной клетчатки и брюшной полости, по-
чек, мягких тканей [5], а также печени,  селезен-
ки, костей [6–11]. Симптомы заболевания зависят 
от того, какие структуры вовлечены в патологиче-
ский процесс. Причина этого заболевания неиз-
вестна, но предполагается, что у пациента имеется 
первичный лимфатический дисгенез с лимфопро-
лиферативным процессом.

Магнитно-резонансная томография (МРТ), ком-
пьютерная томография (КТ), ультразвуковая диаг-
ностика (УЗИ) и рентгенография — рекоменду-
емые методы визуализации в оценке распростра-
ненности патологических изменений у пациентов, 
страдающих лимфангиоматозом [8, 12–19], а также 
для проведения дифференциальной диагностики с 
другими поражениями, имеющими схожую карти-
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При УЗИ в подкожно-жировой клетчатке право-
го бедра и паховой области были визуализированы 
участки и лимфатические узлы с гиперэхогенными 
изменениями, которые не имели отчетливых де-
структивных изменений. При флебографии правой 
нижней конечности данных на патологические из-
менения вен правой нижней конечности не полу-
чено (рис. 2).

Сцинтиграфия костей скелета — при полипо-
зиционной остеосцинтиграфии на фоне выражен-
ного внеорганного захвата радиоактивного фар-
мацевтического препарата (РФП) в мягких тканях 
правой нижней конечности очагов патологической 
гиперфиксации РФП, характерных для вторичного 
специфического поражения скелета, не выявлено 
(рис. 3).

Проведена ревизия мягких тканей в области па-
ховой складки. Патогистологическое заключение: 
в подкожно-жировой клетчатке и мышечной ткани 
определяются фиброз, мелкие лимфогистиоцитар-
ные инфильтраты и очаговая умеренная сосуди-
стая пролиферация (рис. 4).

Мультиспиральная компьютерная томография 
(МСКТ) с внутривенным контрастированием и 
МР-лимфография нижних конечностей области 
живота и таза в динамике (2015 и 2018 гг.).

По данным МСКТ были выявлены изменения 
структуры селезенки с наличием мелких кист. 
Размеры органа не увеличены. Плотность селе-
зенки, а также скорость накопления и выведения 
контрастного препарата соответствовало нормаль-

ным значениям. Имелись изменения в структуре 
мышц с наличием выраженного отека правых 
поясничной, подвздошной, средней ягодичной 
мышц. При проведении контрольного исследо-
вания данные об увеличении размеров, конфигу-
рации и количества кист не получены. Были от-
мечены структурные изменения тел поясничных 
позвонков и крыла правой подвздошной кости с 
признаками атрофических изменений и остеопоро-
за с крупнопетлистой трабекулярной структурой. 
Места вхождения основных питающих сосудов 

Рис. 1. Увеличение окруж-
ности правого бед-
ра пациента. Цвет 
кожных покровов 
не изменен, сосуди-
стых пятен нет

Рис. 2. На флебограммах 
нарушений веноз-
ного тока и патоло-
гических измене-
ний в венах правой 
нижней конечно-
сти не выявлено. 
Пер форанты со-
стоятельны

а б в
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были расширены. Зоны лизиса костной ткани не 
были выявлены на изображениях МСКТ в 2015 и 
2018 гг., что позволило исключить болезнь Горхе-
ма–Стоута (рис. 5).

По данным МРТ поясничного отдела позвоноч-
ника и брюшной полости в 2015 и 2018 гг. на T1-
ВИ, T2-ВИ и STIR были выявлены изменения сиг-
нала от тел позвонков с наличием диффузных зон 
повышения МР-сигнала от тел и правых боковых 
структур поясничных позвонков (рис. 6).

Выявлены изменения подкожной жировой и 
фасциальных пространств правой нижней конеч-
ности, изменения структуры мышц и жировой 
клетчатки в правой половине таза и правой яго-
дичной мышце, а также в правой большой пояс-
ничной мышце и паравертебральных мышцах пра-
вой половины (рис. 7).

При динамическом исследовании в 2019 г. были 
выявлены изменения в телах всех поясничных и 
крестцовых позвонков, которые проявлялись в 
виде отека костного мозга (рис. 8). Зон деструкции 
выявлено не было. Отмечались также аналогич-
ные изменения МР-сигнала в правой подвздошной 
кости.

Непрямая МР-лимфография была выполнена на 
аппарате Philips Ingenia 1,5 T. Область исследова-
ния включала всю нижнюю конечность от гребней 
подвздошных костей до стопы. Для исследова-
ния использовались катушки: задняя (встроенная 
в стол для пациентов) и две передние объемные 
фазированные катушки с анатомическим охватом 
200 см и 108 каналами. Объем исследования вклю-
чал три блока: область голеностопного сустава и 
голени, область коленного сустава и бедра, а также 
тазовую область. Использовались протоколы ска-
нирования:
• Т1-ВИ последовательность до и после конт-

растного усиления — TR/TE: угол поворота: 
180°; матрица: 256×256; срезы: 200; размер: 
2,0×1,9×1,7 мм; время сканирования: мин сек.

• Т2-ВИ (только до контрастного усиления) — 
TR/TE: угол поворота: 180°; матрица: 256×256; 
срезы: 200; размер: 2,0×1,9×1,7 мм; время ска-
нирования: мин сек.

• STIR (только до контрастного усиления) — 
TR/TE: угол поворота: 180°; матрица: 256×256; 
срезы: 200; размер: 2,0×1,9×1,7 мм; время ска-
нирования: мин сек.
Исследования после контрастного усиления по 

протоколу Т1 были выполнены на 20-, 60- и 90-й 
минутах, между исследованиями выполнялась мы-
шечная нагрузка (ходьба).

Результаты исследований МР-лимфографии в 
2015 и 2018 гг. показали, что нарушений лимфо-

Рис. 3. Полипозиционная сцинтиграфия. Распределение ра-
диоактивного фармацевтического препарата в мягких 
тканях правого бедра и ягодичной области. Данные о 
гиперфиксации препарата в костях не получены

Рис. 4. Инцизионная биопсия мягких тканей правого бедра. 
В ходе операции: ревизия тканей, при которой отме-
чается уплотнение клетчатки, фасции, подлежащих 
мышц. Ткани имеют белесоватый цвет. В тканях 
видны кисты с прозрачным содержимым. При забо-
ре материала отмечается выраженное истечение из 
тканей прозрачной желтой жидкости — хилуса
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Рис. 5. Признаки атрофических изменений и остеопороза поясничных позвонков и крыла правой подвздошной кости 
с крупнопетлистой трабекулярной структурой: а — 2015 г.; б — 2018 г.

динамики магистральных лимфоколлекторов вы-
явлено не было (рис. 9, 10).

ОБСУЖДЕНИЕ

Лимфангиоматоз — это редкое заболевание, не 
имеющее значимого гендерного различия в стати-
стической встречаемости. Заболевание имеет муль-
тифокальный тип пролиферации лимфатических со-
судов [18]. Множество авторов выделяют несколько 
типов ангиоматоза: капиллярный, кавернозный, ки-
стозный. Имеется также распределение по уровню 
поражения и органной области поражения. В боль-

шинстве случаев из встречаемых форм лимфангио-
матоза отмечена схожесть в виде мелких кист в 
селезенке. Клинические проявления во многом за-
висят от уровня и степени поражения. Основными 
дифференциальными диагнозами лимфангиоматоза 
являются: лимфангиомиоматоз, который чаще всего 
описывается у женщин в репродуктивный период; 
болезнь Горхема–Стоута, для которой характерно 
регионарное или очаговое поражение костей; врож-
денные лимфангиэктазии, связанные с первичным 
дефектом развития лимфатических сосудов или с 
вторичными нарушениями по отношению к сердеч-
но-сосудистым изменениям.

а б
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Рис. 6. Магнитно-резонансная томография, Т2-ВИ и Т1-ВИ. Поражение тел было на уровне LI, LII, LIII, правая 1/3 тела 
LIV позвонка, поражение правых боковых структур на уровне LV и SI позвонков

При лимфангиоматозе отсутствует поражение 
магистральных лимфоколлекторов, однако капил-
лярное поражение выражено на всех уровнях: в 
подкожно-жировой клетчатке, мышцах и даже в 
костной ткани. Данный механизм был отчетливо 
продемонстрирован при магнитно-резонансной 
непрямой лимфографии с контрастированием.

Патологические лимфатические сосуды в мяг-
ких тканях имеют диспластический характер, а в 
костных структурах лимфатические сосуды приво-
дят к остеопорозу. Нами не был замечен деструк-
тивный процесс, но достоверно исключить его 
нельзя, так как атрофические процессы в костной 
ткани были отмечены вследствие постоянного уве-
личения диаметра лимфатических сосудов [18]. Не 
исключено также было патологическое разраста-
ние лимфатических сосудов с замещением кост-
ной ткани.

При отсутствии патогенетического лечения из-
менения распространяются не только на мягкие 
ткани, но могут появиться и в костях. В случае, ко-
торый мы наблюдали, сложно предположить какой 
именно признак аномалии развития лимфатиче-
ской системы был первичным: изменение мягких 

тканей или все же внутренних органов. Пациент 
не был полностью обследован на доклиническом 
этапе. Можно предположить, после изучения се-
мейного анамнеза, что изменения были уже в ран-
нем периоде развития заболевания, но так как па-
циента они не беспокоили и проявления их были 
незначительными, данному признаку не было уде-
лено должного внимания.

МР-лимфография с контрастированием ока-
залась наиболее эффективным методом на всех 
этапах как при первичной диагностике, так и при 
динамическом наблюдении. Отсроченное сканиро-
вание позволило выявить накопление контрастно-
го препарата в костных структурах, что позволило 
провести дифференциальную диагностику с ли-
тическими лимфангиоматозными костными пора-
жениями, которые могут имитировать скелетную 
опухоль или метастазы.

Рентгеновская компьютерная томография по-
зволила исключить возможные опухоли других 
локализаций. Однако этот метод не обладает до-
статочной дифференцировкой мягких структур, 
что вызывает сложности в трактовке полученных 
результатов.
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Метод ультразвуковой диагностики при обшир-
ных поражениях, которые присутствовали в нашем 
случае, имел низкую эффективность. Однако при 
локальных изменениях этот метод имеет хороший 
результат.

Таким образом, МР-лимфография имеет боль-
шое диагностическое значение в обследовании 
пациентов с поражением лимфатической системы. 
Использование определенных импульсных после-
довательностей в оценке отеков мягких тканей и 
костных структур, интерстициальное контрасти-
рование и дальнейшее динамическое наблюдение 
в заданные временные интервалы позволяет оце-
нить органические и функциональные изменения 
в лимфатических сосудах и лимфатических узлах.

Своевременный выбор оптимальной методики 
позволит приблизить врача клинической практики 
к диагнозу и назначить патогенетическое лечение.
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