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ДИССЕМИНИРОВАННЫЙ 
ПЕРИТОНЕАЛЬНЫЙ ЛЕЙОМИОМАТОЗ. 

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
Ю. Г. Паяниди, К. И. Жорданиа

ФГБУ «НМИЦ онкологии им. Н. Н. Блохина» Минздрава России, Москва

Диссеминированный перитонеальный лейомиоматоз является редким заболеванием, которое характеризуется 
распространением по брюшине множественных доброкачественных опухолей гладкомышечной природы, мор-
фо логически соответствующих лейомиоме матки, но отличающихся необычной локализацией — вне полового 
тракта. Причина заболевания неясна, а возможные этиологические факторы могут быть связаны с нарушением 
гормонального статуса женщины. Несмотря на то, что заболевание доброкачественное и для него характерно 
длительное течение, многие эксперты его относят к группе мезенхимальных опухолей неясного злокачественного 
потенциала, поскольку для диссеминированного перитонеального лейомиоматоза свойственна высокая частота 
рецидивирования и способность к злокачественной трансформации в лейомиосаркому. Однако на сегодняшний 
день нет клинических рекомендаций по ведению этой категории больных, поэтому лечение диссеминированного 
перитонеального лейомиоматоза можно планировать, только анализируя представленные в мировой литературе 
отдельные клинические наблюдения и опираясь на собственный опыт. В статье на конкретном клиническом 
примере молодой пациентки с диссеминированным перитонеальным лейомиоматозом, желающей сохранить 
репродуктивную функцию, мы представили свой опыт лечения этой патологии. 
Ключевые слова: диссеминированный перитонеальный лейомиоматоз, опухоли неясного злокачественного 
потен циала.
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Disseminated peritoneal leiomyomatosis is a rare disease, which is characterized by peritoneal spread of multiple benign 
smooth muscle tumors morphologically corresponding to uterine leiomyoma but with unusual localization — outside the 
genital tract. The cause of the disease is not clear and the possible etiological factors may be related to a hormonal im-
balance in females. Although the disease is benign and is characterized by a long duration, many experts classify it as a 
mesenchymal tumor of unclear malignant potential as a high recurrence rate and an ability to malignant transformation 
into leiomyosarcoma are common in disseminated peritoneal leiomyomatosis. However, to date there are no clinical gui-
delines on the management of such category of patients, therefore the treatment of disseminated peritoneal leiomyomatosis 
can be planned based on the analysis of certain separate clinical observations presented in the world academic literature 
and drawing on available own experience. The article describes our own experience with treating this pathology, based on 
a particular clinical case of a patient with disseminated peritoneal leiomyomatosis who wished to preserve reproductive 
function. 
Keywords: disseminated peritoneal leiomyomatosis, tumors of unclear malignant potential.

Введение
Лейомиома матки является наиболее часто 

встречающейся доброкачественной опухолью 
у женщин. Ее частота достигает 30 % у паци-
енток старше 35 лет [1–3]. В большинстве сво-
ем она протекает бессимптомно и выявляется 

при рутинных гинекологических осмотрах. Од-
нако в литературе описывают внематочные 
формы этой опухоли, называемые лейомиома-
тозами. Гистологически они соответствуют ти-
пичной лейомиоме матки с необычными локали-
зациями (за пределами полового тракта) [2, 4]. 
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На сегодняшний день, согласно классификации 
ВОЗ, выделяют как минимум четыре группы по-
добных новообразований: внутривенный лейо-
миоматоз, доброкачественная метастазирующая 
лейомиома [5], наследственный лейомиоматоз 
[2, 3, 6, 7] и диссеминированный перитонеаль-
ный лейомиоматоз [6]. Эти патологии обычно 
встречаются у женщин репродуктивного возрас-
та с синхронным диагнозом миомы матки, либо 
с гистерэктомией или миомэктомией в анамнезе 
[2, 7]. Несмотря на то, что эти формы лейомио-
матоза являются доброкачественными заболева-
ниями, они могут проявлять агрессивное тече-
ние с высоким риском рецидивирования, поэто-
му некоторые авторы предлагают их объединить 
в группу мезенхимальных опухолей неясного 
злокачественного потенциала [8]. Более того, 
описаны случаи злокачественной трансформа-
ции этих опухолей, особенно диссеминирован-
ного перитонеального лейомиоматоза, который 
может перерасти в лейомиосаркому [2, 4].

В своих статьях мы уже не раз касались во-
просов диагностики и лечения внутривенного 
лейомиоматоза. Сейчас же хотелось погово-
рить о диссеминированном перитонеальном 
лейомиоматозе.

Диссеминированный перитонеальный лейо-
миоматоз (ДПЛ) был впервые описан J. R. Will-
son и A. R. Peale в 1952 году [9]. На сегодняш-
ний день в литературе зарегистрировано чуть 
менее 200 случаев ДПЛ [10]. Это заболевание 
характеризуется наличием множественных 
лейомиом, которые в виде сероватых или беле-
соватых узелков могут тотально поражать 
брюшную полость и малый таз: париетальную 
и висцеральную брюшину, большой сальник, 
Дугласово пространство, брыжейку и т.п. [10]. 
В некоторых случаях опухоль может обладать 
инвазивным ростом и поражать внутренние 
органы (мочевой пузырь, мочеточник, печень 
и др.) [10]. Дифференциальную диагностику 
следует проводить с карциноматозом брюши-
ны и метастатической лейомиосаркомой [2, 7]. 
Однако, как уже сообщалось выше, описаны 
случаи трансформации этой опухоли в лейо-
миосаркому, что создает необходимость в тща-
тельном длительном мониторинге таких боль-
ных [10]. 

Этиопатогенез ДПЛ на сегодняшний день 
не изучен. Считается, что это заболевание чаще 
всего встречается у женщин репродуктивного 
возраста, средний возраст которых составляет 
36 лет [6, 10]. Хотя есть зарегистрированные 
случаи ДПЛ у пациенток в менопаузе и даже 
у мужчин [2, 6]. У большинства таких женщин 
чаще всего синхронно выявляется миома мат-
ки, либо в анамнезе имеет место гистерэктомия 
или миомэктомия [10]. Таким образом, мы мо-
жем предположить, что гистерэктомия или 
миомэктомия особенно с использованием мор-
целляции являются факторами риска развития 
ДПЛ, поскольку они создают риск возникнове-
ния имплантационных метастазов [11]. Кроме 
того, были описаны случаи возникновения 
ДПЛ после эмболизации маточных сосудов 
по поводу миомы [12], у женщин во время бе-
ременности или сразу после родов [10], а так-
же в сочетании с наружным эндометриозом 
[13]. Установлено, что ДПЛ может быть связан 
с гиперэстрогенией (экзогенной или эндоген-
ной), обусловленной длительным приемом 
оральных контрацептивов или препаратов ме-
нопаузальной гормональной терапии, либо да-
же беременностью [2, 10, 13]. Однако наличие 
ДПЛ у мужчин или женщин без лейомиомы 
матки в анамнезе может указывать на его вне-
маточное происхождение [2].

И тем не менее, несмотря на то что в со-
временной литературе на сегодняшний день 
нет четких представлений о патогенезе этого 
заболевания, некоторые авторы, анализируя 
отдельные зарегистрированные клинические 
наблюдения, предлагают выделить два пути 
развития ДПЛ [2, 10]. Согласно одному из них, 
ДПЛ возникает у женщин репродуктивного 
возраста, с гиперэстрогенэмией, с миомой 
матки в анамнезе. У них теория перитонеаль-
ной имплантации была бы наиболее вероят-
ной. В других случаях ДПЛ может возникать 
у мужчин либо у женщин без гиперэстрогенэ-
мии и миомэктомии в анамнезе, здесь наибо-
лее вероятна теория перитонеальной метапла-
зии. Однако эти вопросы требуют дальнейше-
го изучения.

У большинства пациенток заболевание про-
текает бессимптомно и может быть случайной 
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находкой во время операции на органах брюш-
ной полости [6, 10]. Иногда проявляются кли-
нические симптомы, но они, как правило, не-
специфичны: дискомфорт и боли в животе, 
увеличение его объема, ректоррагии, метрор-
рагии и т.п. [13]. В редких случаях при запу-
щенных процессах может иметь место ком-
прессия опухолевыми массами различных ор-
ганов или их инвазия, что приводит к острым 
состояниям, таким как окклюзионный син-
дром или внешняя обструкция мочеточника 
(колика, пиелонефрит, острая почечная недо-
статочность и т.п.) [10].

Несмотря на то, что ДПЛ — заболевание 
доброкачественное и для него характерно мед-
ленное течение, оно требует от клинициста 
проявлять к таким больным особую насторо-
женность, поскольку обладает неясным злока-
чественным потенциалом. Более того, диагно-
стика этой патологии может быть сложной, и 
на сегодняшний день нет стандартизированно-
го лечения этого заболевания. Поэтому нам по-
казалось целесообразным на конкретном кли-
ническом примере рассмотреть основные эта-
пы диагностики и возможности лечения ДПЛ.

Клиническое наблюдение
Больная Ш., 1988 года рождения, менстру-

альная функция без особенностей, в анамнезе 
одна беременность, завершившаяся в 2011 г. 
срочными родами. 

По поводу новообразования правых при-
датков матки в 2016 году была оперирована 
в гинекологической клинике лапароскопически 
в объеме правосторонней аднексэктомии. В про-
токоле операции отмечены множественные 
узелковые разрастания на правом яичнике, 
правой маточной трубе, а также единичные 
по брюшине малого таза. После гистологиче-
ского исследования был поставлен диагноз: 
лейомиома правого яичника, диссеминированный 
перитонеальный лейомиоматоз маточной трубы. 
Дополнительного лечения не получала.

В 2019 г. пациентка была приглашена для 
контрольного обследования. По данным рент-
генологического исследования органов груд-
ной клетки, УЗИ органов малого таза и брюш-

ной полости, патологии выявлено не было. 
Однако с учетом наличия остаточной опухоли 
на брюшине малого таза после предыдущей 
операции в марте 2019 г. была выполнена диа-
гностическая лапароскопия, при которой были 
выявлены множественные узлы лейомиомы, 
поражающие практически всю брюшную по-
лость, явная картина прогрессирования. При 
гистологическом исследовании биоптатов брю-
шины обнаружена такая же морфологическая 
картина, что и ранее — опухоль соответствует 
лейомиоме и имеет положительный гормональ-
ный статус: RE+ и RP+. Больная была направ-
лена в ФГБУ «НМИЦ онкологии им. Н. Н. Бло-
хина» Минздрава России для решения вопроса 
о тактике ее ведения. После дообследования 
больной была выполнена R0 операция: субто-
тальная перитонэктомия, включая органы ма-
лого таза, мезогастральную и эпигастральные 
области, перитонэктомия брыжейки тонкой 
кишки, удаление пораженного большого саль-
ника (рис. 1а, 1б).

С целью количественной оценки степени 
тяжести поражения брюшины, результата 
предыдущей хирургической операции, полно-
ты циторедукции наиболее часто используе-
мыми параметрами являются: PCI, PSS, CC, 
где PCI (peritoneal cancer index) — индекс пе-
ритонеального карциноматоза, PSS — резуль-
тат предшествующего хирургического вмеша-
тельства, CC (Completeness of Cytoreduction) — 
индекс полноты циторедукции, предложенные 
P. H. Sugabaker в 1998 г. [14, 15]. По системе 
CC (Completeness of Cytoreduction) больной 
была выполнена CC-0 — оптимальная циторе-
дукция, т.е. признаки заболевания отсутство-
вали (рис. 2). 

При этом, учитывая желание пациентки и 
ее молодой возраст, удалось сохранить репро-
дуктивную функцию, поэтому в послеопера-
ционном периоде больной была показана ле-
карственная кастрация. Был назначен агонист 
гонадотропин-рилизинг-гормона — Золадекс 
по 3,6 мг каждые четыре недели в течение двух 
лет. При контрольном обследовании в 2021 г. 
явных признаков прогрессирования заболева-
ния выявлено не было.
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Обсуждение
Таким образом, ДПЛ — чрезвычайно редкое 

доброкачественное заболевание пока неизвест-
ной этиологии. Считается, что возможным ис-
точником гладкомышечных клеток при ДПЛ 
являются субмезотелиальные мультипотентные 
клетки, однако неясно, являются ли стимулы 
для индуцирования дифференцировки гладких 
мышц гормональными, генетическими или 
ятрогенными [16]. Субмезотелиальные муль-
типотентные клетки также называют вторичной 
системой Мюллера, в которой отсутствуют за-
чатки фаллопиевых труб, матки и верхней 
части влагалища, хотя, по-видимому, она со-
храняет свою способность дифференцировать-

ся в специализированный эпителий или стро-
му системы Мюллера во взрослой жизни [8]. 
F. A. Tavassoli, H. J. Norris сообщили о самой 
большой серии случаев ДПЛ (n = 20) [17]. Они 
предположили, что ДПЛ возникает из-за нео-
бычной предрасположенности или селективной 
чувствительности суббрюшинных мезенхи-
мальных стволовых клеток, подвергающихся 
метаплазии в гладкомышечные клетки [17]. 
Эта гипотеза убедительна, поскольку ДПЛ 
встречается преимущественно у женщин ре-
продуктивного возраста [16], и некоторые слу-
чаи этого заболевания обнаруживаются после 
длительного применения оральных контрацеп-
тивов [18], менопаузальной гормональной 

Опухоли тела матки

Рис. 1. Интраоперационная картина 
при лапаротомии:
а) брюшная полость;
б) малый таз.
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терапии [19] или тамоксифена [20], кроме то-
го, во время беременности [19], а также при 
наличии опухоли, секретирующей эстрогены 
[5]. Более того, результаты положительной 
иммунореактивности к рецепторам эстрогена 
и прогестерона в гладкомышечных клетках 
ДПЛ и случаи спонтанной регрессии ДПЛ по-
сле прекращения приема гормональных пре-
паратов или после беременности еще больше 
подтверждают эту гипотезу [17]. То есть, по-
вышенная чувствительность к эстрогенам у вос-
приимчивых пациенток предрасполагает к раз-
витию ДПЛ [17].

Несмотря на то, что нет стандартизации ве-
дения больных ДПЛ, опираясь на мировой 
и собственный опыт, попытаемся рассмотреть 
основные варианты его лечения.

Лечение должно планироваться с учетом 
множества аспектов: возраста пациентки, на-
личия сопутствующей патологии, тяжести ее 
симптомов и желания сохранить репродуктив-
ную функцию [21]. Оно проводится в основ-
ном в трех направлениях: мониторинг, хирур-
гия и гормональная терапия [22].

При нераспространенных формах ДПЛ, ес-
ли заболевание протекает бессимптомно и 
не осложнено, некоторые эксперты предлага-
ют ограничиться динамическим наблюдением, 

объясняя это тем, что было описано множе-
ство случаев спонтанной регрессии ДПЛ, осо-
бенно в послеродовом периоде, после прекра-
щения приема контрацептивов и даже в пери-
од менопаузы [6, 10].

При распространенных формах ДПЛ или 
при ДПЛ с выраженной симптоматикой реко-
мендуют проводить хирургическое лечение, 
которое должно включать гистерэктомию, дву-
стороннюю аденксэктомию, оментэктомию, 
а также удаление всех видимых опухолевых 
узлов [13, 23]. При этом необходимо отметить, 
что двусторонняя аднексэктомия является важ-
ным этапом лечения ДПЛ, поскольку в боль-
шинстве своем это гормонозависимое заболе-
вание [6, 23]. В послеоперационном периоде 
таким больным, особенно при наличии оста-
точной опухоли, назначают гормональную те-
рапию ингибиторами ароматазы, длительность 
которой определяется в каждом конкретном 
случае индивидуально, поскольку нет единых 
рекомендаций.

Если пациентка хочет сохранить фертиль-
ность, то в этом случае хирургический этап 
ограничивают удалением всех видимых опухо-
левых узлов с последующей гормональной ка-
страцией в течение не менее 6 месяцев [13, 23]. 
Для этого, как правило, применяют агонисты 

Опухоли тела матки

Рис. 2. Интраоперационная картина малого таза после перитонэктомии
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гонадотропин-рилизинг-гормона [13, 23] с ти-
болоном или без него [24]. Такой вариант лече-
ния был успешно применен и продемонстриро-
ван в нашем клиническом наблюдении. 

В случае неоперабельной опухоли для по-
вышения ее резектабельности в предопераци-
онном периоде рекомендуют проводить гормо-
нотерапию агонистами гонадотропин-рили-
зинг-гормономи [23].

Больным ДПЛ рекомендуется долгосроч-
ный мониторинг с целью ранней диагностики 
рецидива, поскольку, несмотря на длительное 
бессимптомное течение, прогрессирование за-
болевания способно привести к серьезным, 
угрожаемым жизни состояниям [10]. 

В случае возникновения рецидива рекомен-
дуют проводить хирургическое лечение с по-
следующей длительной гормонотерапией ин-
гибиторами ароматазы [24, 25].

Также необходимо помнить о возможной 
злокачественной трансформации ДПЛ в лейо-
миосаркому. Такие случаи чаще были зареги-
стрированы в течение первого года наблюдения 
[2, 10, 13, 20]. Поэтому тщательный клиниче-
ский и рентгенологический мониторинг в пер-

вый год после лечения следует проводить каж-
дые 3 месяца [10]. Злокачественная трансформа-
ция ДПЛ в основном наблюдается у пациенток 
без гиперэстрогенэмии, у которых в анамнезе 
не было миомы и у которых опухоль не имеет 
гормональных рецепторов и, следовательно, для 
которых гормональная терапия может быть ме-
нее эффективной [20]. То есть, случаи ДПЛ, вы-
званные вероятной метаплазией брюшины, бу-
дут подвергаться большему риску злокачествен-
ной трансформации и рецидивирования, а сле-
довательно, потребуют более радикального хи-
рургического лечения и более тщательного на-
блюдения, чем трансплантационные ДПЛ. 

Заключение
Как уже упоминалось ранее, ДПЛ — ред-

кое заболевание, в мировой литературе инфор-
мации о нем недостаточно, в настоящее время 
зарегистрировано не более 200 подобных на-
блюдений, отсутствуют клинические рекомен-
дации по ведению таких больных, поэтому 
описание и анализ каждого конкретного кли-
нического случая несет в себе большую прак-
тическую значимость.
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