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Клинический случай / Clinical case
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Резюме 
Лимфатические мальформации – доброкачественные новообразования, формирующиеся в результате нарушения формиро-
вания эмбриональных лимфатических мешочков в процессе эмбриогенеза. Внутренняя локализация лимфангиом и лимфге-
мангиом (висцеральные формы) наблюдается редко, она не превышает 8–15% от всех наблюдаемых лимфангиом у детей. 
Из висцеральных форм чаще в процесс вовлекаются кишечник, брыжейка, селезенка, сальник, печень, реже – лимфатические 
сосуды и лимфоузлы средостения и забрюшинная клетчатка. Клиника лимфатических мальформаций многообразная и зави-
сит от их локализации, возраста больных, развития осложнений. При осложнениях клиника «острого живота» диктует необ-
ходимость проведения экстренного хирургического вмешательства, в ходе которого уточняется диагноз и объем оператив-
ного пособия. В статье представлено редкое клиническое наблюдение абдоминальной стеблевидной перекрученной некро-
тизированной сосудистой мальформации у мальчика 14 лет, поступившего в инфекционное отделение с жалобами на повы-
шение температуры, слабость, боли в  животе, боль в  горле, разжиженный стул. В  ходе выполнения лапароскопической 
аппендэктомии выявлено объемное образование, исходящее из брыжейки восходящей ободочной кишки и перекрученное 
вокруг сосудистой ножки на три оборота. Данное образование удалено лапароскопически. При гистологическом и иммуно-
гистохимическом исследовании подтвержден диагноз лимфатико-венозной мальформации. Признаков малигнизации лим-
фатической мальформации в  литературе не  описано. Однако, несмотря на  доброкачественный характер, лимфатические 
мальформации обладают склонностью к инфильтративному росту, нередко рецидивируют, порой подвергаются инфицирова-
нию. В доступной литературе нет должного освещения и анализа результатов лечения интраабдоминальных лимфатических 
мальформаций с использованием эндовидеотехнологий. Трансабдоминальный доступ обеспечивает наилучший оператив-
ный простор, свободу движений и четкость анатомических ориентиров. Основными преимуществами перед открытым досту-
пом являются минимальная травма передней брюшной стенки и быстрая реабилитация больных.

Ключевые слова: лимфатическая мальформация, лапароскопия, дизэмбриогенез, интраабдоминальная мальформация, 
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Abstract
Lymphatic malformations are benign neoplasms that form as a result of impaired formation of embryonic lymphatic sacs during 
embryogenesis. Lymphangiomas and lymphgemangiomas (visceral forms) rarely develop in the intra-abdomen, such localization 
does not exceed 8–15% of all observed lymphangiomas in children. Among the visceral forms are more common the forms that 
involve intestines, mesentery, spleen, omentum, liver in the pathological process, less often - the lymphatic vessels and lymph 
nodes of the mediastinum, and retroperitoneal tissue. The clinical presentation of lymphatic malformations is multivaried and 
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ВВЕДЕНИЕ

Лимфатические мальформации  (ЛМ)  – доброкаче-
ственные новообразования, формирующиеся из лимфати-
ческих сосудов в  результате дизэмбриогенеза начиная 
с 6-й нед. перинатального периода [1]. Данная патология 
обычно диагностируется при рождении, но  может выяв-
ляться в любом возрасте, в т. ч. пренатально при ультразву-
ковом исследовании плода. Ранняя диагностика данной 
патологии у  детей старшего возраста довольно трудна. 
Распространенность данных образований у  новорожден-
ных и  детей раннего возраста составляет 1  на  60  000, 
в то время как для старших детей и взрослых характерна 
гораздо более низкая встречаемость – 1/200 000–250 000; 
соотношение мальчиков и девочек среди пациентов с ЛМ 
составляет 3:1 [2]. Несмотря на доброкачественный харак-
тер, ЛМ обладают склонностью к инфильтративному росту, 
нередко рецидивируют, порой подвергаются инфицирова-
нию. Клинические проявления варьируют от бессимптом-
ного течения до симптомов «острого живота».

Представляем вашему вниманию чрезвычайно ред-
кое клиническое наблюдение абдоминальной стеблевид-
ной перекрученной некротизированной сосудистой 
мальформации у мальчика 14 лет.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Мальчик 14 лет поступил в инфекционное отделение 
с жалобами на повышение температуры, слабость, боли 
в животе, боль в горле, разжиженный стул. Со слов маль-
чика, в  течение года он наблюдался в другом лечебном 
учреждении по  поводу периодической боли в  животе. 
Неоднократно выполнялось УЗИ брюшной полости, при 
котором объемных образований не выявляли.

Общее состояние средней тяжести. Температура тела 
37 ºС. Аппетит снижен. Правильного телосложения, повы-
шенного питания. Зев гиперемирован. Миндалины гипер-

трофированы, отечны, с двух сторон сероватые наложения 
в лакунах. Живот правильной формы, не вздут, при пальпа-
ции мягкий, болезненный в правой подвздошной области. 

В  анализе крови лейкоцитоз 10,6  × 109/л. При УЗИ 
брюшной полости сосудистый рисунок печени значитель-
но усилен. В верхнем отделе латерального канала ретро-
цекально определяется тубулярная, аперистальтическая 
структура со  слоистыми стенками диаметром до  20  мм, 
окруженная эхогенными тканями. Петли кишечника 
в правой половине брюшной полости инфильтрированы, 
отечны, стенки их утолщены. Перистальтика в  изменен-
ных отделах ослаблена. Свободная жидкость – над моче-
вым пузырем скоплением 86 х 39 мм. 

Заключение: эхопризнаки острого аппендицита.
Пациенту выполнена экстренная лапароскопия. При 

ревизии обнаружено, что в печеночном углу ободочной 
кишки большой сальник окутывает округлое образова-
ние  (рис.  1). Большой сальник отделен мягким зажимом. 
При ревизии обнаружено, что округлое объемное обра-
зование размером 5 х 4 х 3 см темного цвета хрящевид-
ной плотности перекручено на три оборота вокруг тонкой 
ножки длиной 5 см и диаметром 4 мм, идущей к пряди 
большого сальника сверху, а  с  другой стороны вокруг 
тонкой ножки длиной З  см и  диаметром 4  мм, идущей 
в  брыжеечный край восходящей ободочной кишки 
на  расстоянии 25  см от  илеоцекального угла  (рис.  2). 
На тонкую ножку, идущую в брыжеечный край ободочной 
кишки, наложена петля Редера  (нить Полигликолид 3,5), 
ножка отсечена электрокоагулятором. Выполнена резек-
ция фрагмента большого сальника электрокоагулятором. 
Объемное образование извлечено из брюшной полости 
единым блоком через 20-мм троакар.

При ревизии червеобразный отросток расположен 
в малом тазу, утолщен до 10 мм, ригидный, гиперемиро-
ванный, длиной 10 см. В малом тазу умеренное количе-
ство прозрачного выпота. В корне брыжейки увеличены 
до 15 мм и  гиперемированы лимфоузлы. Заключение – 

depends on their localization, the patient age, and the development of complications. In case of complications, the clinic mani-
festation of “acute abdomen” requires emergency surgical intervention, during which the diagnosis and scope of surgical treat-
ment are specified. a 14-year-old boy was admitted to the department of infectious diseases with complaints of fever, weakness, 
abdominal pain, sore throat and loose stools. Previously, the patient had complaints of abdominal pain for a year; ultrasound 
examination of the abdominal cavity was performed repeatedly, in which no pathological changes were detected. The patient 
underwent laparoscopic appendectomy; During the revision of the abdominal cavity, a space-occupying lesion emerging from 
the mesentery of  the ascending colon and twisted around the vascular pedicle by 3  turns was revealed. Education removed. 
Histological and immunohistochemical examination confirmed the  diagnosis of  lymphatic-venous malformation. No signs 
of malignancy of lymphatic malformations are described in the literature. However, though lymphatic malformations are benign 
in nature, they tend to have an infiltrative growth pattern, often relapse, and sometimes become infected. The available literature 
doesn’t provide a proper description and analysis of the results of treatment of intra-abdominal lymphatic malformations using 
endovideo technologies. Transabdominal access provides the best exposure of the complete surgical field, freedom of movement 
and clarity of anatomical landmarks. The main advantages over open abdominal surgery are minimal trauma to the anterior 
abdominal wall and rapid rehabilitation of patients.

Keywords: lymphatic malformation, laparoscopy, dysembryogenesis, intra-abdominal malformation, minimally invasive 
intervention, immunohistochemical study, podoplanin, abdominal pain
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острый аппендицит. Мезаденит. Выполнена лапароскопи-
ческая аппендэктомия. При гистологическом исследова-
нии признаки острого аппендицита.

В послеоперационном периоде проводилась антибак-
териальная, противовирусная терапия, учитывая обнаруже-
ние у  ребенка признаков инфекционного мононуклеоза. 
Атипичные мононуклеары  – 14%; ПЦР слюны на  герпес-
вирусы от 05.07 – обнаружен вирус Эпштейна – Барр. Раны 
зажили первичным натяжением. Швы сняты на  7-е сут. 
Пациент выписан домой в удовлетворительном состоянии.

Объемное образование вскрыто, размером 6,0 x 5,0 x 
4,0  см с  отходящей трубчатой структурой длиной 
11,0  см.  Внутренняя и  наружная поверхность красно-
коричневого цвета. Толщина стенки 0,2–0,8  см.  Участок 
сальника размером 3,5 x 3,0 см, желто-коричневого цвета, 
с полнокровными сосудами (рис. 3а).

Учитывая частичный некроз объемного образования, 
обширные кровоизлияния и  отсутствие специфических 
структур, однозначно высказаться о патологическом про-
цессе невозможно, однако вышеописанная гистологиче-
ская картина может наблюдаться при сосудистой маль-
формации с  вторичными изменениями  (рис.  3б). При 
иммуногистохимическом исследовании образование 
состоит из многочисленных сосудов различного калибра 
венозного и лимфатического типов, выстланных эндоте-
лием без атипии. Определяются участки с полнокровны-
ми сосудами, полями кровоизлияний, некрозов; рассасы-
ванием и  формированием кистозных полостей. Стенка 
объемного образования частично некротизирована, 
представлена грануляционой и фиброзной тканью с мно-
гочисленными разнокалиберными сосудами с  утолщен-
ной стенкой с дистрофическим обызвествлением, обшир-
ными кровоизлияниями, с инфильтрацией лимфоцитами, 
гистиоцитами, эозинофильными и нейтрофильными лей-
коцитами, плазматическими клетками. Снаружи частично 
покрыта мезотелием, внутренняя выстилка достоверно 

не  определяется. Элементы стенки кишки не  обнаруже-
ны  (рис.  3в). В  участке сальника полнокровные сосуды, 
стазы, отек, кровоизлияния, мелкоочаговая лимфоцитар-
ная инфильтрация. При иммунофенотипировании эндоте-
лий сосудов окрашивается CD34 и Vimentin, ki67 – низ-
кий (менее 1%) (рис. 3г).

ОБСУЖДЕНИЕ 

ЛМ относятся к зрелым доброкачественным опухолям 
мезенхимального происхождения и составляют пример-
но 9–10% от всех доброкачественных новообразований 
в онкопедиатрии [3]. 

Признаков малигнизации этого вида новообразований 
в литературе не описано. Однако, несмотря на доброкаче-
ственный характер, ЛМ обладают склонностью к инфиль-
тративному росту, нередко рецидивируют, порой подверга-
ются инфицированию. Вследствие генетического сродства 
ЛМ к кровеносным сосудам, в частности к венозной систе-
ме, представляет определенные трудности их радикальное 
удаление, когда они близко располагаются к магистраль-
ным сосудам и остающаяся на крупных сосудистых стволах 
лимфангиоматозная ткань служит источником рецидивов 
опухоли, что отмечается в 6–7% случаев ЛМ [4]. 

Ряд авторов предполагает ассоциирование ЛМ с неко-
торыми синдромными патологиями, такими как синдром 
Клиппеля – Треноне, болезнь Нонне – Милроя и т. д. [5]. 

По  локализации ЛМ подразделяются на  поверхност-
ные (ЛМ шеи, конечностей, тела) и внутренние [6]. Внутренняя 
локализация лимфангиом и лимфгемангиом (висцеральные 
формы) наблюдается редко, не превышает 8–15% от всех 
наблюдаемых лимфангиом у  детей. Среди висцеральных 
форм чаще в процесс вовлекаются кишечник и его брыжей-
ка, селезенка, сальник, печень, реже – лимфатические сосу-
ды и  лимфоузлы средостения и  забрюшинная клетчатка. 
Наиболее частая локализация кист  – брыжейка тонкой 

 Рисунок 1. Интраоперационное фото – стеблевидной 
формы объемное образование темного цвета. Видна длин-
ная ножка объемного образования, исходящая из большого 
сальника, вокруг которой оно было перекручено

 Figure 1. Intraoperative photo: a stalk-shaped dark-coloured 
mass lesion. a long stalk of the mass lesion is seen, arising 
from the greater omentum, around which it is twisted

 Рисунок 2. Интраоперационное фото – видна короткая 
ножка кистозного образования в области брыжеечного края 
восходящей ободочной кишки

 Figure 2. Intraoperative photo: a short stalk of a cystic 
formation is seen in the area of the mesovarian margin of the 
ascending colon
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кишки (70%), из них чаще всего ЛМ располагаются в бры-
жейке подвздошной кишки (50–60%) [3].

Описан случай распространения лимфангиомы 
в паховые каналы и мошонку. Другими авторами приве-
ден случай лечения ребенка с  ЛМ мочевого пузыря. 
Описаны редкие случаи лимфатической мальформации 
печени, проявляющиеся болевым синдромом, билиарной 
обструкцией или синдромом нижней полой вены [6–8].

По  ранее применявшейся классификации различали 
4  типа лимфангиом: капиллярную  (простую), кистозную, 
кавернозную и смешанную – сочетание с гемангиомой [9, 10]; 
в настоящее время используется классификация ISSVА.

В  диагностике применяют сочетание ультразвукового 
исследования (УЗИ) и компьютерной/магнитно-резонансной 
томографии (КТ/МРТ), в затруднительных случаях необходи-
мо выполнение мини-инвазивных оперативных вмеша-
тельств с диагностической целью. Окончательным методом 
диагностики является иммуногистохимическое исследова-

ние [2]. При иммуногистохимическом исследовании эндоте-
лиальные клетки имеют положительную реакцию с антите-
лом к подопланину (Podoplanin; D2–40), а также вариабель-
ную экспрессию с антителами к FVIII-rAg, CD31 и CD34 [2]. 

При анализе клинических проявлений по ряду харак-
терных признаков выделяют три группы больных. Первую 
группу составляют дети с  синдромом пальпируемого 
образования в  брюшной полости. Вторую  – больные, 
поступившие с клиникой «острого живота» или кишечной 
непроходимости. К третьей группе относятся дети с бес-
симптомным течением заболевания [4, 11, 12].

Течение лимфангиом относительно благоприятное, 
что, по мнению большинства авторов, связано с их мед-
ленным ростом. Клиническая картина при лимфангиомах 
брыжейки тонкой и толстой кишки многообразна и зави-
сит от размера, локализации, количества лимфатических 
кист, взаимоотношения с кишкой и смежными органами, 
характера присоединившихся осложнений [9]. 

 Рисунок 3. Методы исследования удаленного образования
 Figure 3. Methods of examination of an excised tumour

а – макропрепарат удаленного объемного образования с фрагментом сальника; б – гистологическое исследование. Микрофотография; в – иммунофенотипирование. Эндотелий сосудов 
окрашивается CD34 и Vimentin. Морфологическая картина соответствует лимфатико-венозной мальформации; г – иммунофенотипирование. Эндотелий сосудов окрашивается ki67 – 
низкий (менее 1%)
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Однако следует иметь в  виду осложнения, которые 
могут наблюдаться в клиническом течении опухоли. К наи-
более частым из них относится воспаление. Инфицирование, 
как правило, происходит лимфогенным путем  [9]. Воспа
ление с нагноением содержимого лимфангиомы сопрово-
ждается резким ухудшением общего состояния ребенка, 
гипертермией и  интоксикацией. Отмечаются увеличение 
и болезненность регионарных лимфатических узлов, при 
поверхностном расположении образования  – явления 
лимфангиита. Через несколько месяцев после купирова-
ния воспалительного процесса могут наблюдаться рециди-
вы. В  литературе описан редкий случай инфицирования 
ЛМ корня брыжейки тонкой кишки [9]. 

В  другом исследовании осложнения наблюдались 
у  33,3% пациентов, среди них инфекционные  – у  6,3%, 
лимфорея  – у  27,1%. Для купирования инфекционных 
осложнений применялась антибактериальная, дезинток-
сикационная терапия. При лимфорее использовали 
выжидательную тактику до  4  дней, при этом лимфорея 
прекратилась самостоятельно в  срок до 5 дней у 53,8% 
пациентов, для остальных детей было принято решение 
о переводе на полное парентеральное питание, в резуль-
тате чего в срок от 4 до 9 дней лимфорея прекратилась 
во всех случаях [2]. 

В литературе авторами описаны два случая мезенте-
риальной лимфатической мальформации в  сочетании 
с  мальротацией. В  обоих представленных случаях маль-
формации располагались вблизи дуоденоеюнального 
перехода. Подобная локализация мальформации позво-
лила авторам предположить, что брыжеечная лимфангио-
ма в этих случаях могла развиться как редкий приобре-
тенный вариант этой аномалии вследствие хронического 
заворота [10]. Аналогичный случай заворота тонкой кишки 
с частичной кишечной непроходимостью на фоне лимфа-
тической мальформации описан W. Suthiwartnarueput 
et  al. Явления инфекционного гастроэнтерита у  данного 
пациента могли быть результатом вторичного воспали-
тельного процесса, связанного с заворотом, в т. ч. геморра-
гического инфаркта [13].

На сегодняшний день в литературе нет единого мне-
ния о преимуществах и показаниях консервативного или 
хирургического лечения. 

Авторы, изучающие возможности терапевтического 
воздействия на ткани лимфангиом, в большинстве случа-
ев используют такие препараты, как бета-адреноблокато-
ры, глюкокортикостероиды, моноклональные антитела, 
против васкулоэндотелиального фактора роста  (VEGF): 
бевацизумаб, препараты интерферона, пропранолол. 
Продолжают появляться новые методы лечения лимфати-
ческих пороков развития, учитывая частую заболевае-
мость этими поражениями и отсутствие терапевтических 
возможностей при осложненных или рецидивирующих 
лимфатических пороках развития. В  последнее время 
начинают применяться другие современные препараты, 
наиболее перспективными из которых считаются силде-
нафил, пропранолол и  сиролимус, однако сведений 
о  способности этих препаратов существенно уменьшать 
размеры опухоли в литературе не встречается.

При выжидательной тактике или консервативном веде-
нии пациентов увеличивается риск развития таких ослож-
нений, как воспаление, нагноение, перфорация, сдавление 
опухолью соседних органов и тканей, лимфорея [3, 5].

По данным литературы, отсутствует общепринятая опти-
мальная тактика оперативного лечения. Различные авторы 
описывают как малоинвазивные органосохраняющие мето-
ды лечения, так и  радикальные способы. Рассматривается 
применение комбинированных мини-инвазивных опера-
тивных вмешательств: чрескожной пункции, дренирования 
с селективной артериальной эмболизацией сосудов, питав-
ших стенку образования, чрескожной пункции кисты и де
эпителизации 95%-ным этиловым спиртом, лапароскопиче-
ской деруфизации кисты с деэпителизацией высокотемпе-
ратурной плазмой (система Plasma Jet). При расположении 
кисты в труднодоступном для лапароскопических манипу-
ляций сегменте в одном случае авторами выполнена пунк-
ция кисты под УЗ-навигацией [2]. 

После одномоментной чрескожной пункции – дрениро-
вания образования с деэпителизацией в 4,1% наблюдений 
авторами отмечено инфицирование остаточной полости 
кисты, что повлекло за  собой повторные хирургические 
вмешательства. При наблюдении в  катамнезе рецидивы 
выявлены у 6,2% детей. У части детей с частичным удалени-
ем новообразования рецидивы лимфангиом наблюдались 
в связи с прорастанием опухоли через крупные сосудисто-
нервные пучки. В этих случаях проводилась щадящая коа-
гуляция поверхности опухоли с последующим дренирова-
нием области операции  [5]. У  одного ребенка, которому 
была проведена пункция – деэпителизация полости кисты, 
лечение оказалось неэффективным [14].

Склеротерапия, исходя из ряда публикаций, эффектив-
на при лечении и устранении макрокистозных лимфати-
ческих пороков с гораздо меньшей эффективностью при 
микрокистозных лимфатических пороках  [5, 15]. В  каче-
стве склерозантов, как правило, применяют пициба-
нил  (OK-432), доксициклин, блеомицин, этанол, тетраде-
цилсульфат натрия, уксусную кислоту и  гипертонический 
раствор хлорида натрия. Авторами из Китая применялось 
с хорошими результатами внутриутробное склерозирова-
ние ЛМ у плодов, правда, при поверхностных ЛМ [16]. 

Чрескожная пункция с  дренированием и  этапным 
склерозированием, выполняемая под лапароскопиче-
ским контролем, также может быть безопасным способом 
лечения кист селезенки и выполняться повторно, однако 
не исключает риск рецидива образования [11]. 

Несмотря на  то  что примеры хирургического удале-
ния висцеральных лимфангиом регулярно обсуждаются 
в литературе и различными авторами озвучивается недо-
пустимость агрессивной хирургической тактики, включаю
щей обширную резекцию прилежащих тканей и органов, 
явной тенденции к переходу на мини-инвазивные видео-
эндоскопические технологии в лечении таких пациентов 
пока не просматривается. Отчасти причина заключается 
в большой редкости таких наблюдений [17]. 

При выборе метода хирургической техники большин-
ство авторов отталкивается от  размеров и  локализации 
образования. По  мнению Т. Шароева и  соавт., крупные 
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спонгиозные опухоли целесообразно и необходимо уда-
лять из  срединных лапаротомных разрезов, через кото-
рые возможна адекватная ревизия брюшной полости 
с  оценкой состояния проходимости кишечной трубки, 
а также ее кровоснабжения [3]. Пациентам младшей воз-
растной группы возможно выполнение поперечных 
широких лапаротомных доступов. При кистозных образо-
ваниях и образованиях малого размера возможно при-
менение лапароскопической техники [3].

Большинство авторов сходится на том, что при выборе 
тактики оперативного вмешательства следует основы-
ваться на результатах многофакторного анализа, включая 
размер, локализацию кисты и возраст пациента. Следует 
стремиться к  лапароскопическому иссечению стенок 
кистозной полости с  сохранением мезентериальных 
сосудов и  предлежащего сегмента кишки  [18]. Однако, 
если требуется резекция участка кишки при инвазивном 
росте опухоли с формированием анастомоза, не следует 
отвергать классический лапаротомный доступ [19].

В  доступной литературе нет должного освещения 
и анализа результатов лечения интраабдоминальных лим-
фатических мальформаций с использованием эндовидео-
технологий. Наибольшие трудности обусловлены анатоми-
ческими особенностями опухоли, однако многократное 
увеличение, которое обеспечивает современная эндоско-
пическая аппаратура и  камеры высокого разрешения, 
позволяет выполнять мобилизацию тканей на  микрохи-
рургическом уровне. Трансабдоминальный доступ обеспе-

чивает наилучший оперативный простор, свободу движе-
ний и  четкость анатомических ориентиров. Основными 
преимуществами перед открытым доступом являются 
минимальная травма передней брюшной стенки и быстрая 
реабилитация больных [18]. Тотальное лапароскопическое 
иссечение ЛМ – наилучший метод лечения при наличии 
необходимого оснащения, по мнению ряда второв [11, 20].

РЕЗУЛЬТАТЫ

Данное наблюдение демонстрирует чрезвычайно 
редко встречающуюся патологию у  детей, перекручен-
ную, некротизированную интраабдоминальную лимфати-
ческую мальформацию. Лапароскопическое вмешатель-
ство позволило устранить патологию у больного с мини-
мальной операционной травмой. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

На сегодняшний день экстренная лапароскопия явля-
ется наиболее достоверным методом диагностики пато-
логии органов брюшной полости у детей. В ходе лапаро-
скопии возможно диагностировать редкие осложненные 
пороки развития  – перекрученную некротизированную 
лимфатическую мальформацию.�
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