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Введение
Лимфангиоэндотелиома (приобретенная прогресси-

рующая лимфангиома) — это редкая доброкачественная 
сосудистая опухоль кожи, происходящая из лимфатиче-
ских сосудов. Термин «приобретенная прогрессирую-
щая лимфангиома» был впервые введен E. Wilson Jones  
в 1976 г. с целью охарактеризовать редкую, медленно 
прогрессирующую сосудистую опухоль, которая по своим 
морфологическим признакам напоминала высокодиф-
ференцированную ангиосаркому и начальные проявле-
ния саркомы Капоши [1]. В следующей статье, опубли-
кованной в 1990 г., E. Wilson Jones и соавт., представив 
8 случаев данного заболевания, предпочли термин «до-
брокачественная лимфангиоэндотелиома», подчеркивая 
благоприятный прогноз, отсутствие клеточной атипии 
при гистологическом исследовании и возможное лимфа-
тическое происхождение опухоли [2]. 

На настоящий момент в зарубежной литературе опи-
сано 46 случаев данного новообразования [3–5]. В отече-
ственной литературе данных о доброкачественной лим-
фангиоэндотелиоме (ДЛ) найдено не было. 

Описание случая
В связи с редкостью данного новообразования пред-

ставляем наблюдение случая лимфангиоэндотелиомы.
Пациентка 47 лет обратилась в клинику кожных  

и венерических болезней Военно-медицинской академии 
имени С. М. Кирова (ВМедА) с жалобами на высыпания  
в области ягодиц, сопровождающиеся незначительной 
болезненностью. Из анамнеза известно, что пациентка 
считает себя больной в течение 26 лет, когда впервые 
появилось образование красно-коричневого цвета в об-
ласти левой ягодицы. Постепенно образование увеличи-
валось в размере, а 5 лет назад появилось аналогичное 
высыпание в области правой ягодицы. В 2010 г. обраща-
лась в НИИ онкологии им. Н. Н. Петрова, где была выпол-
нена диагностическая биопсия кожи из очага поражения 
и поставлен диагноз: сетчатая гемангиоэндотелиома. 
Проведена лучевая терапия с незначительным положи-
тельным эффектом (со слов больной, медицинские доку-
менты и гистологические блоки предоставлены не были).

В январе 2015 г. вновь отметила рост высыпаний,  
в связи с чем обратилась в клинику кожных и венериче-
ских болезней ВМедА. При обследовании общие анали-
зы крови и мочи, анализ кала на яйца гельминтов, био-
химические показатели, коагулограмма, онкомаркеры, 
ультразвуковое исследование органов брюшной полости 
и малого таза — без патологических изменений. 

Клиническая картина характеризовалась наличием 
на коже левой ягодицы бляшки красно-коричневого цве-
та мягко-эластической консистенции с гладкой поверхно-
стью размерами 20 × 25 см, на коже правой ягодицы — 
аналогичным очагом 8 × 5 см (рис. 1).

Выполнена биопсия кожи из очага поражения в обла-
сти левой ягодицы. При гистологическом исследовании 
в дерме обнаруживались тонкостенные анастомозиру-
ющие между собой сосудистые щели, разъединяющие 
коллагеновые волокна. Сосудистые пространства вы-
стланы одним слоем эндотелиальных клеток без при-
знаков атипии (рис. 2, 3). При иммуногистохимическом 
исследовании эндотелиальные клетки экспрессировали 
CD31, CD34, D2-40/podoplanin и были негативны к HHV8 
и с-MYC (рис. 4). На основании данных анамнеза, клини-
ческой картины, гистологического и иммуногистохими-
ческого исследований был установлен диагноз доброка-

Рис. 1. Доброкачественная лимфангиоэндотелиома. Красно-коричневые 

бляшки на коже обеих ягодиц

Fig. 1. Benign lymphangiendothelioma. Red-brown plaques on the skin of both 

buttocks

Рис. 2. Опухоль, занимающая всю дерму, образована тонкостенными ана-

стомозирующими между собой сосудистыми пространствами, разъединя-

ющими коллагеновые волокна. Окраска гематоксилином и эозином. ×40

Fig. 2. A tumor occupying the entire dermis formed by thin-walled 

anastomosing vascular spaces that separate collagen fibres. Staining with 

hematoxylin and eosin. Magn. × 40

Рис. 3. Сосудистые полости и щели выстланы одним слоем эндотелиальных 

клеток без признаков атипии. Собственные сосуды дермы сохранены и частично 

окружаются сосудистыми каналами. Окраска гематоксилином и эозином. ×200

Fig. 3. Vascular cavities and cracks are lined with a single layer of endothelial cells 

without atypia signs. Dermal vessels are preserved and partially surrounded by 

vascular channels. Staining with hematoxylin and eosin. Magn. × 200

Vestnik Dermatologii i Venerologii. 2018;94(1):91–96



94НАБЛЮДЕНИЕ ИЗ ПРАКТИКИ / CLINICAL CASES

Рис. 4. Эндотелиальные клетки экспрессируют маркер D2-40/podoplanin. 

Хорошо визуализируются тонкостенные анастомозирующие между собой 

сосудистые щели. ×100

Fig. 4. Endothelial cells express the D2-40/podoplanin marker. Thin-walled 

anastomosing vascular cracks are well visualized. Magn. × 100

чественной лимфангиоэндотелиомы. От предложенного 
варианта хирургического лечения пациентка отказалась. 
В настоящее время она находится под динамическим на-
блюдением.

Обсуждение 
ДЛ клинически представляет собой пятно или бляш-

ку, которые постепенно увеличиваются в размерах на 
протяжении многих лет. Цвет варьируется от светло-ро-
зового до красно-коричневого. В отдельных случаях 
возможно появление отдельных папул на поверхности 
элементов. В ряде случаев новообразование выглядит 
как гематома. Субъективные жалобы, как правило, от-
сутствуют, температура кожи над очагами поражения не 
повышена [2, 4]. Описан случай ДЛ, напоминающей по 
внешнему виду актинический кератоз [6]. Анализ литера-
туры показал, что перед проведением патоморфологиче-
ского исследования предварительным диагнозом чаще 
всего была гемангиома [2].

Нами были проанализированы 42 случая доброка-
чественной лимфангиоэндотелиомы, опубликованные  
в печати [2–5, 7–25]. Среди пациентов преобладали лица 
мужского пола (мужчин было 25 (59,5 %), женщин —  
17 (40,5 %)). Возраст пациентов на момент обращения со-
ставлял от 5 до 90 лет. В 10 случаях (23,8 %) заболевание 
начиналось в раннем детском возрасте. В большинстве 
случаев образование развивалось на неизмененной 
коже, из провоцирующих факторов можно отметить дли-
тельно протекающий хронический воспалительный про-
цесс (рецидивирующий целлюлит), травму (в том числе 
при проведении ангиографии), укус клеща [13, 14, 16, 
17]. Большинство ДЛ (39 случаев) были представлены 
единственным очагом поражения в следующих локали-
зациях: голова и шея — 15,4 % (6/39), туловище — 25,6 % 
(10/39), верхние конечности — 20,5 % (8/39), нижние ко-
нечности, включая ягодицы, — 33,3 % (13/39), молочные 
железы, паховая область и полость рта — по 2,6 % (1/39) 
для каждой области. У 2 пациентов наблюдались мно-
жественные очаги поражения. В одном случае (мальчик,  
5 лет) очаги локализовались в области лица, кожи воло-
систой части головы и левого плеча, в другом (женщи-
на, 69 лет) — на предплечьях [2, 7]. Размер образований 
варьировал от нескольких сантиметров до гигантских ве-
личин (более 60 см в диаметре) [2, 3, 18].

Патогенез ДЛ на сегодняшний день не совсем ясен. 
Существует мнение, что это не истинное новообразова-
ние, а реактивный процесс в ответ на действие раздра-
жающих факторов, таких как хроническое воспаление, 
травма, укус клеща и др. [13, 16, 17]. Возможно, имеют 
значения гормональные нарушения, так как в одном слу-
чае отмечался быстрый рост образования в период по-
лового созревания [8]. Наконец, на основании иммуноги-
стохимических исследований высказано предположение 
о том, что ДЛ представляет сосудистую гамартому с тре-
мя компонентами в виде лимфатических сосудов, крове-
носных сосудов и гладких мышц [10, 15].

Гистологическая картина характеризуется наличием 
анастомозирующих расширенных тонкостенных сосуди-
стых каналов, располагающихся в дерме или проникаю-
щих глубоко в подкожно-жировую клетчатку. Полости 
выстланы одним слоем прерывающихся уплощенных 
эндотелиальных клеток без клеточной атипии. Эти сосу-
дистые пространства разделяют коллагеновые волокна 
(картина «рассечения коллагена»), напоминая при этом 
ангиосаркому. В поверхностных слоях дермы сосудистые 
щели принимают обычно горизонтальное положение 
параллельно эпидермису, постепенно сужаясь по мере 
проникновения в глубокие отделы дермы. Неизменен-
ные сосуды дермы и придатки кожи частично окружают-
ся сосудистыми каналами, вследствие чего могут фор-
мироваться структуры, напоминающие симптом «мыса» 
(promontory sign), характерный также для саркомы Ка-
поши. Просветы этих сосудистых пространств пустые 
или содержат гомогенные белковые эозинофильные 
массы. Некоторые из этих сосудистых структур форми-
руют папиллярные сосочковые выступы, которые вда-
ются в просвет сосудистых полостей. Воспалительных 
инфильтратов, экстравазатов эритроцитов и отложений 
гемосидерина в очагах поражения, как правило, не отме-
чается [2, 7, 8, 13, 18, 26].

Иммуногистохимические исследования на начальном 
этапе дали противоречивые результаты. E. Wilson Jones 
и соавт. показали, что эндотелиальные клетки, выстила-
ющие вновь сформированные сосудистые полости, экс-
прессируют UEA-I lectin (Ulex Europaeus Agglutinin), в то 
время как реакция с фактором VIII дала отрицательные 
результаты [2]. Tadaki T. и соавт. сообщили, что в их слу-
чае отсутствовала экспрессия обоих молекул на поверх-
ности эндотелиальных клеток [8]. W.-Y. Zhu и соавт. опре-
делили наличие коллагена IV типа и десмина в тканях, 
окружающих сосудистые каналы. Десмин является мар-
кером опухолей гладких и скелетных мышц, а коллаген 
IV типа обычно встречается в базальной мембране гемо-
капилляров, дермоэпидермальном соединении, вокруг 
придатков кожи и отсутствует в лимфатических сосудах. 
В связи с этим авторы сделали вывод о том, что ДЛ яв-
ляется гамартомой [10]. 

Дальнейшие исследования выявили экспрессию сле-
дующих маркеров в отдельных образцах ДЛ: CD31, CD34, 
HLA-DR, ICAM (Inter-cellular Adhesion Molecule), D2-40/
podoplanin, LYVE-1 (Lymphatic Vessel Endothelial Hyaluro-
nan Receptor), Prox-1b, WT1, c-MYC, а также гладкомы-
шечный актин (SMA), десмин, ламинин [3, 13, 18, 23–25]. 
При этом они были негативны для HHV8 (Human Herpes 
Virus 8 type) [3, 19].

Более поздние работы показали, что эндотелиаль-
ные клетки сосудов, образующих опухоль, экспрессируют  
D2-40/podoplanin, который является высоко чувствитель-
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ным и специфичным маркером лимфатической диффе-
ренциации опухоли [23–25].

При электронной микроскопии клеток, выстилающих 
сосудистые структуры, обнаружены адгезивные комплек-
сы и хорошо определяемая непрерывная базальная мем-
брана. Тельца Вейбеля — Палад (Weibel — Palade bodies) 
не выявлялись [13, 19].

Дифференциальная диагностика ДЛ должна прово-
диться в первую очередь с высокодифференцированной 
ангиосаркомой (АС) и начальной (пятнистой) стадией 
саркомы Капоши (СК). Ангиосаркома характеризуется 
сосудистыми извитыми каналами, проникающими в дер-
му и раздвигающими пучки коллагеновых волокон. Од-
нако, в отличие от ДЛ, эндотелиальные клетки образуют 
несколько слоев и характеризуются различной степенью 
ядерного плеоморфизма с повышенной митотической 
активностью. Кроме того, часто встречаются отложения 
гемосидерина, смешанный или богатый плазматически-
ми клетками воспалительный инфильтрат. Дополнитель-
ными отличиями кожной идиопатической АС являются: 
характерная локализация — в области головы и шеи, по-
явление в пожилом возрасте, быстрое прогрессирование 
и плохой прогноз [3, 18, 21, 23, 24]. 

При иммуногистохимическом исследовании эндоте-
лиальные клетки при АС почти всегда позитивны в отно-
шении c-MYC, индекс Ki-67 (маркер пролиферации) име-
ет высокие значения, что нехарактерно для ДЛ [3].

При начальной стадии СК отмечается увеличение 
количества дермальных сосудов, окруженных веретено-
образными клетками неправильной формы. Эти сосуды, 
расположенные преимущественно в поверхностном слое 
дермы, проходят параллельно поверхности кожи, часто 
бывают слегка извитыми и могут формировать причудли-
вые щели и трещины аналогично ДЛ (лимфангиоматозный 
вариант СК). Клеточная атипия и митотическая активность 
выражены незначительно. Главными отличиями является 
наличие воспалительного инфильтрата, экстравазатов 
эритроцитов и отложений гемосидерина. Также при СК 
иммуногистохимическим методом выявляется наличие 
вируса герпеса 8-го типа в пролиферирующих клетках, 
который никогда не обнаруживается в ДЛ [18, 19, 21, 26].

Практически идентичную гистологическую картину 
и сходную панель иммуногистохимических маркеров мо-
гут иметь такие сосудистые пролиферации, как мульти-
фокусный лимфангиоэндотелиоматоз (МЛ) (multifocal 
lymphangioendotheliomatosis) с тромбоцитопенией и до-
брокачественные лимфангиоматозные папулы (ДЛП) 
кожи. МЛ характеризуется врожденным поражением 

сосудов кожи, желудочно-кишечного тракта и, возмож-
но, других органов (легких, головного мозга), приводя-
щим к тяжелым желудочно-кишечным кровотечениям 
и тромбоцитопении. На коже высыпания представлены 
множественными (иногда до 100 и более) красно-корич-
невыми пятнами или бляшками различных размеров (от 
0,1 до 6 см), в основе которых лежит пролиферация лим-
фатических эндотелиальных клеток [27, 28]. ДЛП (сино-
ним — атипичные постлучевые сосудистые поражения) 
возникают на коже после проведения лучевой терапии. 
Высыпания могут появиться спустя 1–12 лет после про-
ведения первичного курса терапии и выглядят как крас-
но-коричневые (красно-сиреневые) пятна или папулы. 
Со временем в очагах поражения возможно развитие 
ангиосаркомы, поэтому некоторые авторы рассматрива-
ют ДЛП и постлучевую ангиосаркому как единый спектр 
постлучевых сосудистых поражений кожи [29, 30].

Некоторые ДЛ регрессируют спонтанно [7, 9, 11]. Хи-
рургическое удаление дает положительные результаты, 
особенно если очаг поражения имеет небольшие разме-
ры, однако в случае неполного иссечения опухоли воз-
можны рецидивы [2, 8, 16–18, 22, 23, 25]. При анализе 
оперативного лечения 23 случаев ДЛ рецидивы заболе-
вания отмечались всего у 2 пациентов (8,7 %). Положи-
тельная динамика отмечалось у ребенка после примене-
ния системного преднизолона (10 мг в сутки) в течение 
3 месяцев [7], а также системных антибиотиков (ципро-
флоксацин и клиндамицин), которые назначались по дру-
гим показаниям [15]. Имеется сообщение об улучшении 
течения заболевания (значительное уменьшение высы-
паний в размерах) при назначении системного сиролиму-
са в связи с трансплантацией почки [4]. Перспективным 
направлением может считаться применение импульсного 
лазера на красителях, однако на данный момент этот во-
прос изучен недостаточно [5].

Заключение
В заключение можно констатировать, что доброка-

чественная лимфангиоэндотелиома представляет собой 
очень редкую опухоль из лимфатических сосудов, чрез-
вычайно сложную для диагностики (в нашем случае окон-
чательный диагноз пациентке был установлен спустя  
26 лет от начала заболевания). В связи с этим следует 
обращать внимание на такие клинические особенности, 
как начало заболевания в молодом возрасте и доброка-
чественность течения, а также обязательно выполнять 
иммуногистохимическое исследование для подтвержде-
ния диагноза. 
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