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Резюме. В статье описываются ультразвуковые особенности ангиомиолипом почек у детей. Ангиомиолипомы почек, являясь 

доброкачественными новообразованиями, могут обнаруживаться как изолированно, так и в составе генетически детермини-

рованной патологии, такой как туберозный склероз. Иногда ангиомиолипомы могут быть изоэхогенными и не визуализиро-

ваться при ультразвуковом исследовании, что связано с малым количеством жировой клетчатки в опухоли. При туберозном 

склерозе в почках могут обнаруживаться не только ангиомиолипомы, но и кистозные изменения. В отдельных случаях кисты 

являются единственным почечным проявлением туберозного склероза, затрудняя диагностику. В настоящее время диагноз 

туберозного склероза ставится на основании совокупности клинических критериев диагностики. Осложнениями быстро 

растущих ангиомиолипом могут быть кровотечения, хроническая болезнь почек вплоть до терминальной стадии. В статье 

приводятся случаи визуализации изолированных ангиомиолипом и ангиомиолипом при туберозном склерозе, описываются 

различия между ними. Почечные проявления туберозного склероза представлены еще недостаточно широко, поэтому дина-

мическое ультразвуковое наблюдение может играть значительную роль в накоплении знаний по данному вопросу, оценить 

влияние таргетной терапии на торможение роста ангиомиолипом и частоту осложнений.

Ключевые слова: ангиомиолипома почек, кисты почек, туберозный склероз, осложнение ангиомиолипом, хроническая болезнь 
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© Коллектив авторов, 2025



47

ISSN 26586606 (Print) ISSN 26586592 (Online) ◆ VISUALIZATION IN MEDICINE              VOLUME 7   N 4   2025

CLINICAL CASE

https://doi.org/10.56871/ViM.2026.32.54.006

Ultrasound features of angiomiolipomas in tuberous sclerosis in children

Emilia N. Stolova, Elena V. Sinelnikova, Natalya V. Marchenko, Ivan A. Baulin, Ekaterina M. Gryzunova, 

Natalya V. Krasheninnikova, Ulyana A. Strupeneva, Anastasiya V. Sinitsyna

Saint Petersburg State Pediatric Medical University, 194100, Saint Petersburg, 2 Litovskaya str., Russian Federation

Contact information: Emilia N. Stolova — Cand. Sci. (Med.), Associate Professor of the Department of Radiation Diagnostics 
and Biomedical Imaging of the Faculty of Surgery and Advanced Medical Education. E-mail: emilinast@mail.ru; 
https://orcid.org/0009-0008-0590-9906; SPIN: 2779-4372 

For citation: Stolova E.N., Sinelnikova E.V., Marchenko N.V., Baulin I.A., Gryzunova E.M., Krasheninnikova N.V., Strupeneva U.A., 
Sinitsyna A.V. Ultrasound features of angiomiolipomas in tuberous sclerosis in children. Visualization in Medicine. 2025;7(4):46–54. 
https://doi.org/10.56871/ViM.2026.32.54.006.

Received: 30.09.2025  Revised: 28.11.2025 Accepted: 29.12.2025

Abstruct. This article describes the ultrasound features of kidney angiomiolipomas in children. Kidney angiomyolipomas, being 

benign neoplasms, can be detected both in isolation and as part of a genetically determined pathology, such as tuberous sclerosis. 

Sometimes angiomyolipomas can be isoechoic and not be visualized by ultrasound, which is due to the small amount of fatty tissue 

in the tumor. With tuberous sclerosis, not only angiomyolipomas can be detected in the kidneys, but also cystic changes. Sometimes 

cysts are the only renal manifestation of tuberous sclerosis, making diagnosis difficult. Currently, the diagnosis of tuberous sclerosis 

is based on a set of clinical diagnostic criteria. Complications of rapidly growing angiomiolipomas can include bleeding, chronic kidney 

disease up to the terminal stage. The article describes cases of visualization of isolated angiomiolipomas and cases of visualization of 

angiomiolipomas in tuberous sclerosis, describes the differences between them. Renal manifestations of tuberous sclerosis are not yet 

widely represented, so dynamic ultrasound monitoring can play a significant role in accumulating knowledge on this issue, assessing 

the effect of targeted therapy on angiomiolipomas growth inhibition and the incidence of complications.

Keywords: angiomyolipomas of the kidneys, kidney cysts, tuberous sclerosis, complication of angiomyolipoma, chronic kidney disease
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ВВЕДЕНИЕ

Несмотря на многочисленные описания ангио-
миолипом, они могут быть не только изолирован-
ными, но и входить в структуру тяжелого орфанно-
го заболевания — туберозного склероза. Принято 
также считать, что ангиомиолипомы имеют добро-
качественный характер, но они могут приводить 
к смертельно опасным осложнениям, таким как 
кровотечение или тяжелая почечная недостаточ-
ность [1]. И поэтому необходимо обратить внима-
ние на сонографические признаки, помогающие 
проведению дифференциальной диагностики и 
контроля за возможными осложнениями. 

Ангиомиолипомы являются производными из 
мезенхимальной ткани и содержат гладкомышеч-
ные клетки, жировую ткань и диспластичные сосу-
ды, которые предрасполагают к образованию анев-
ризм и их разрыву [2]. Впервые ангиомиолипомы 
были описаны W. Fischer в 1902 году. Несмотря на 
то что опухоли считаются доброкачественными, 
они могут распространяться на окружающую око-
лопочечную клетчатку или почечный синус, а так-
же на близлежащие органы и лимфатические узлы, 
почечную вену, нижнюю полую вену [3].

ЭТИОЛОГИЯ

Почечные ангиомиолипомы — это редкие опу-
холи почек, на долю которых приходится всего 
от 0,3 до 3% всех новообразований почек. Ангио-
миолипомы почек в основном возникают как изо-
лированные спорадические случаи (80–90%), но 
также могут быть связаны с определенными на-
следственными заболеваниями (10–20%), такими 
как туберозный склероз и лимфангиолейомиоматоз 
легких [2, 4, 5]. Спорадические случаи связывают 
со спонтанными генетическими мутациями [6]. На-
следственные ангиомиолипомы, ассоциированные 
с комплексом туберозного склероза или лимфан-
гиолейомиоматозом легких, являются результатом 
генетической мутации в генах TSC1 или TSC2 [7]. 

В литературе описан редкий подтип ангиомио-
липом почек — ангиомиолипома с эпителиальны-
ми кистами. Это доброкачественное заболевание, 
но при визуализации оно обычно маскируется под 
почечно-клеточную карциному [8].

Туберозный склероз

Это редкое наследственное аутосомно-доми-
нантное генетическое заболевание, характеризую-
щееся развитием доброкачественных опухолей в 
различных частях тела, обычно поражающих го-

ловной мозг, глаза, сердце, легкие и почки [9]. Об-
щая частота встречаемости туберозного склероза 
составляет примерно 1 случай на 10 000 человек. 

Туберозный склероз вызван мутациями в генах 
TSC1 (локализован на хромосоме 9 в районе 9q34) 
или TSC2 (локализован на хромосоме 16 в районе 
16p13). Возможна связь с генами, определяющими 
развитие аутосомно-доминантной поликистозной 
болезни почек, поскольку гены PKD1 и TSC2 тес-
но расположены на хромосоме 16 (находятся на 
расстоянии 48 пар оснований друг от друга). Если 
мутация затрагивает оба гена, формируется сочета-
ние клинической картины туберозного склероза и 
аутосомно-доминантного поликистоза почек [10]. 
Мутации в генах TSC в двух третях являются мута-
циями de novо, в одной трети — аутосомно-доми-
нантный тип наследования.

В норме гены TSC1 или TSC2 работают как су-
прессоры опухолевого роста, кодируют белки га-
мартин и туберин, которые подавляют избыточную 
клеточную пролиферацию. Генная мутация выклю-
чает синтез данных белков, избыточная клеточная 
пролиферация не регулируется, в результате фор-
мируются опухоли (гамартомы) [10].

Несмотря на то что туберозный склероз разви-
вается при патологии двух генов TSC, выявлено 
более 4500 патогенных вариантов в гене TSC1 и 
более 13 000 случаев в гене TSC2, что приводит 
к сложной молекулярной диагностике и разно-
образным органным проявлениям [11]. Рабдомио-
мы серд ца и гипомеланотические пятна наблюда-
ются уже в периоде новорожденности более чем 
у половины детей с туберозным склерозом, в то 
время как поражения почек обнаруживаются поз-
же [12].

Исследование F. Limavadi [13] показало, что 
средний возраст постановки диагноза TSC соста-
вил 8 месяцев, поражения почек были выявлены в 
78% случаев, в том числе кисты — в 53%, ангио-
миолипомы — в 61%, сочетание кист с ангиомио-
липомами — в 45%. Но у детей до пяти лет кисты 
встречались в 40% случаев, ангиомиолипомы — 
в 25%. У детей до двух лет изменения в почках 
авторы не встречали.

Увеличение размеров ангиомиолипом за год про-
исходило примерно на 1,0 мм в возрасте 5–9 лет, 
2,3 мм — с 9 до 14 лет, после 15 лет темп увеличи-
вался и составил 2,8 мм в год [13].

У трети взрослых пациентов при туберозном 
склерозе наблюдались ангиомиолипомы крупнее 
3 см, чаще развивались множественные двусто-
ронние поражения, и размеры образований со 
временем увеличивались с разной скоростью [7, 
14, 15]. 
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Ангиомиолипомы у пациентов без туберозного 
склероза характеризовались практически постоянны-
ми размерами при наблюдении в течение пяти лет [2]. 

Диагностика 

Учитывая многоликость туберозного склероза, в 
1998 году сформулированы диагностические кри-
терии заболевания, пересмотренные в 2012 году на 
второй Международной конференции по консен-
сусу в отношении туберозного склероза (табл. 1) 
[16]. Согласно новому генетическому критерию, 
идентификации патогенной мутации в TSC1 или 
TSC2 достаточно для установления окончательного 
диа гноза. Если генетическое исследование не про-
водилось, диагноз ставят на основании двух основ-
ных критериев или одного основного и двух второ-
степенных критериев.

При ультразвуковом исследовании (УЗИ) клас-
сические ангиомиолипомы с достаточным коли-
чеством жировой клетчатки выглядят как гипер-
эхогенные образования с возможным дистальным 
акустическим ослаблением сигнала [17]. При не-
большом количестве жировой ткани образования 
будут иметь смешанную эхогенность. При изо-
эхогенном характере ангиомиолипом визуализация 
может быть затруднена, что обусловлено незна-
чительным содержанием липидов в АМЛ (ангио-

миолипоме). Примерно 5% АМЛ имеют низкое 
содержание жировой ткани в своей структуре [18, 
19], поэтому УЗИ может не выявить даже круп-
ные ангиомиолипомы с низким содержанием ли-
пидов [13]. Общая диагностическая точность УЗИ 
при первичной диагностике ангиомиолипом со-
ставляет приблизительно 78% [20, 21].

УЗИ оказывается особенно ценным для обсле-
дования пациентов в динамике, учитывая его эко-
номическую эффективность и отсутствие ионизи-
рующего излучения.

Наличие таких признаков, как рост опухоли бо-
лее 2,5 мм в год, появление неоднородных участков 
в ее структуре (как анэхогенных, так и гиперэхоген-
ных), возникающих в результате некроза, кровоте-
чения, зон отложения кальция, внутриопухолевых 
сосудистых аневризм более 5 мм, требует прове-
дения компьютерной томографии и/или магнитно-
резонансной томографии (МРТ) для дифференци-
альной диагностики с почечно-клеточной карцино-
мой, онкоцитомой, забрюшинной лимфосаркомой, 
метастазами в почку, опухолью Вильмса [22, 23].

Осложнения

Серьезным осложнением является высокая ве-
роятность кровотечений и хроническая болезнь по-
чек вплоть до терминальной стадии.

Таблица 1
Клинические критерии диагностики туберозного склероза (2012) [16]

Table 1
Clinical criteria for the diagnosis of tuberous sclerosis (2012) [16]

Основные критерии / Main criteria Второстепенные критерии / Minor criteria

1. Гипопигментные пятна (≥3, диаметром ≥5 мм) / 
Hypomelanotic macules (≥3, diameter ≥5 mm)

1. Пятна на коже в виде «конфетти» / “Confetti” skin lesions

2. Ангиофибромы (≥3) или фиброзная бляшка на голове / 
Angiofi bromas (≥3) or fi brous cephalic plaque

2. Ямки на зубной эмали (>3) / Dental enamel pits (>3)

3. Фибромы ногтевого ложа (≥2) / Ungual fi bromas (≥2) 3. Внутриротовые фибромы (≥2) / Intraoral fi bromas (≥2)

4. Участки «шагреневой кожи» / Shagreen patch 4. Депигментированные пятна сетчатки / Depigmented retinal spots

5. Множественные гамартомы сетчатки / Multiple retinal 
hamartomas

5. Множественные кисты почек / Multiple renal cysts

6. Кортикальная дисплазия (туберы) / Cortical dysplasias 
(tubers)

6. Внепочечные гамартомы / Nonrenal hamartomas

7. Субэпендимальные узелки / Subependymal nodules  

8. Субэпендимальная гигантоклеточная астроцитома / 
Subependymal giant cell astrocytoma

 

9. Рабдомиома сердца / Cardiac rhabdomyoma  

10. Лимфангиолейомиоматоз легких / Pulmonary 
lymphangioleiomyomatosis

 

11. Ангиомиолипомы почек (≥2) / Angiomyolipomas (≥2)  



50

ISSN 26586606 (Print) ISSN 26586592 (Online) ◆ ВИЗУАЛИЗАЦИЯ В МЕДИЦИНЕ ТОМ 7   № 4   2025

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 

Кровотечениям подвержены ангиомиолипомы 
более 4 см. Риск кровотечений увеличивается 
также в период беременности [9, 14, 23]. До при-
менения ингибиторов mTORC1 риск кровотече-
ния составлял от 25 до 50%. В настоящее время 
риск кровотечения уменьшается, если пациент 
продолжает принимать ингибиторы мишени ри-
фампицина у млекопитающих (mTOR — эверо-
лимус) [24].

СОБСТВЕННЫЕ КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ

Клиническое наблюдение 1
Пациентка Д., 16 лет. Жалоб не предъявляла. Во 

время диспансеризации выявлено эхогенное обра-
зование в почке. Госпитализирована в отделение 
нефрологии для обследования. Нарушения функ-
ции почек не выявлено. При УЗИ выявлено образо-
вание в паренхиме (рис. 1).

Мультиспиральная компьютерная томография 
(МСКТ) подтвердила доброкачественное образова-
ние почки (ангиомиолипому).

Клиническое наблюдение 2
Пациентка А., 9 лет. Находилась на обследовании 

в связи с сахарным диабетом 1-го типа. Нарушения 
функции почек не выявлено. По передней поверхно-
сти правой почки было обнаружено округлое гипер-
эхогенное аваскулярное образование с четкими ров-
ными контурами размером 0,5×0,44 см (рис. 2).

Клиническое наблюдение 3
Пациентка М., 15 лет. Страдает фокальной эпи-

лепсией с 1 года. МРТ головного мозга — кавер-
нозная ангиома правой лобной доли. В семилет-
нем возрасте выявлены кисты и ангиомиолипомы 
в обеих почках. Гигрома I пальца левой кисти. 
Врожденный пигментный невус спины. Пролапс 
митраль ного клапана I степени. На основании 
критериев диагностики поставлен диагноз «тубе-
розный склероз».

Определена генетическая мутация: в гене TSC2 
выявлена замена p.Lys351Arg в гетерозиготном со-
стоянии у пробанда и ее отца.

При УЗИ в структуре паренхимы и синуса диф-
фузно визуализируются множественные, не под-
дающиеся подсчету гиперэхогенные образования, 
неправильно-округлой формы, аваскулярные, раз-
меры варьируют от 0,22 до 2,1 см, образование 
максимальных размеров 2,7×2,0 расположено бли-
же к верхнему полюсу (рис. 3). Визуализация кист 
затруднена, что может быть связано с гетерогенной 
эхогенностью изображения.

 На МСКТ визуализируются ангиомиолипомы и 
кисты (рис. 4).

Клиническое наблюдение 4
Пациент Т., 13 лет. Диагноз «туберозный скле-

роз» установлен в возрасте трех месяцев. Выявле-
ны также:
• структурная фокальная эпилепсия;
• гигантоклеточная астроцитома головного мозга 

(оперативное лечение в возрасте 6 лет);

Рис. 1. Ультразвуковое исследование. Гиперэхогенное 
округлое образование в паренхиме, аваскулярное, 
размером 4 мм (стрелка)

Fig. 1. Ultrasound. Hyperechoic rounded formation in the 
parenchyma, avascular, 4 mm in size (arrow)

Рис. 2. Ангиомиолипома по передней поверхности почки (стрелка)
Fig. 2. Angiomyolipoma on the anterior surface of the kidney (arrow)
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Рис. 3. Ангиомиолипомы разных размеров (а–в) (стрелки)
Fig. 3. Angiomiolipomas of different sizes (a–c) (arrows)

а/a                                                                                                                    б/b

в/c

Рис. 4. На компьютерной томографии видны кисты (бе-
лые стрелки) и ангиомиолипомы (черные стрелки)

Fig 4. Computed tomography scan show cycts (white ar-
rows) and angiomiolipomas (black arrows)

Рис. 5. Ультразвуковое исследование. Ангиомиолипомы 
разных размеров (стрелки). Расширение лохан-
ки из-за крупной ангиомиолипомы, нарушающей 
уродинамику (в круге)

Fig. 5. Ultrasound. Angiomiolipomas of different sizes 
(arrows). Enlargement of the pelvic due to large 
angiomiolipoma, which violates the urodinamics
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• гамартома  сетчатки, субатрофия глазного яб-
лока;

• рецидивирующие отслойки сетчатки;
• задержка психоречевого развития;
• снижение когнитивных функций;
• множественные ангиомиолипомы почек.

Установлена генетическая мутация TSC2 de no-
vo. На сонограммах (рис. 5, 6) отмечается наруше-
ние кортикомедуллярной дифференцировки, неод-
нородная эхогенность паренхимы, гиперэхогенные 
участки ангиомиолипом (белые стрелки) и участки 
пониженной эхогенности, которые могут соответ-
ствовать неотчетливо визуализируемым кистам. 
Объем почек увеличен (из-за кист и опухолей). 
Ангиомиолипомы имеют размер от 0,2 до 2,9 см. 
Образования больших размеров, расположенные в 
почечном синусе, вызывают умеренное нарушение 
уродинамики с расширением полостных систем.

Пациент получал специфическую терапию эве-
ролимусом (Афинитор). Во время самостоятельной 
отмены препарата отмечено увеличение размеров 
ангиомиолипом (одно из образований увеличилось 
от 0,8×0,6 см до 2,2×2,0 см за 10 месяцев). 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Туберозный склероз, имея множественные кли-
нические маски, со стороны почек проявляется 
ангиомиолипомами, кистами, почечно-клеточной 
карциномой. При недостаточно выраженном ли-
пидном компоненте эхогенность опухоли может 
снижаться, быть изоэхогенной ткани почки и прак-
тически не визуализироваться при УЗИ. 

В настоящее время происходит накопление ста-
тистических данных об эпидемиологии почечных 
проявлений туберозного склероза, особенно в дет-
ском возрасте, об эффективности таргетной тера-
пии, уменьшении частоты проявления осложнений 
при ее применении. Ультразвуковое исследование, 
являясь безопасным методом, позволяет проводить 
динамическое наблюдение у пациентов любого 
возраста. 

Увеличение объема знаний о туберозном скле-
розе позволяет освещать новые стороны проблемы, 
ставить новые задачи и разрабатывать новые под-
ходы к их решению.
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