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Введение. Лимфатические мальформации (ЛМФ) являются врождённой патологией лимфатических сосудов, возникшей 
в процессе эмбриогенеза. Актуальность темы обусловлена редкостью этих форм патологии, разнообразием клинических 
проявлений, отсутствием клинических рекомендаций по лечению. 
Цель: анализ собственного опыта диагностики и лечения ЛМФ в хирургическом отделении новорождённых и детей груд-
ного возраста.
Материалы и методы. Проведён ретроспективный анализ 27 историй болезни детей с различными формами ЛМФ за 
2017–2022 гг. 
Результаты. В зависимости от формы ЛМФ детям проводились консервативная терапия, склерозирование или радикаль-
ное удаление образования. 
Выводы. Проведение генетического анализа на спектр синдромов избыточного роста необходимо всем пациентам с ЛМФ 
для уточнения этиологии процесса, предотвращения рецидивирования и профилактики осложнений. 
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Introduction. Lymphatic malformations (LM) are a congenital pathology of lymphatic vessels that arose during embryogenesis. 
The relevance of the research topic is due to the rarity, variety of clinical manifestations, and the lack of clinical recommendations 
for treatment. Aim. To evaluate our experience of surgical and conservative treatment of LM in the surgical department for new-
borns and infants.
Materials and methods. We performed a retrospective analysis of infants with various forms of LM treated at our department 
from 2017 to 2022. The study protocol was approved by the local ethics committee. The patients’ parents gave written voluntary 
informed consent to participate in the study. 
Results. Depending on the form of a LM, the infants underwent conservative therapy, sclerotherapy or surgical resection of the LM.
Conclusions. Genetic tests for the spectrum of overgrowth syndromes are necessary for all LM patients to clarify the etiology of 
the process, prevent recurrence and complications.
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Введение

Л имфатические мальформации (ЛМФ) являют-
ся врождённой патологией строения лимфати-
ческих сосудов, которая возникает в процессе 

эмбриогенеза [1–3]. Оценить истинную распространён-
ность сосудистых мальформаций (МФ) довольно сложно, 
поскольку в литературе часто встречается неправильное 
употребление терминов, несмотря на имеющуюся исчер-
пывающую классификацию Международного общества 
изучения сосудистых аномалий (International Society for 
the Study of Vascular Anomalies — ISSVA) [4–6]. Для уточ-
нения данных о распространённости ЛМФ, течении забо-
левания, эффективности медикаментозного лечения в на-
стоящее время проводится проспективное исследование1. 
В последние годы был достигнут значительный прогресс 
в понимании молекулярных основ патогенеза ЛМФ за 
счёт выявления генетических причин и определения ве-
дущих механизмов их формирования в эксперименталь-
ных условиях [7, 8]. Обнаружены патогенные формы гена 
MDFIC, кодирующего белки, участвующие в формирова-
нии клапанного аппарата кровеносных и лимфатических 
сосудов. Дефицит данного гена уменьшает способность 
лимфатических эндотелиальных клеток к миграции. В 
эксперименте было показано, что наличие такой мутации 
приводит к нарушениям строения клапанов, расширению 
сосудов и формированию хилёзных выпотов в плевраль-
ной, брюшной полостях и в перикарде [9].

Генетически детерминированная избыточная про-
дукция фактора роста эндотелия сосудов-С и его основ-
ного рецептора, который регулирует развитие лимфа-
тической системы и экспрессируется исключительно в 
лимфатических эндотелиальных клетках, влияет на по-
вышение лимфангиогенеза, а также способствует разви-
тию простых и генерализованных ЛМФ. Возникновение 
инактивирующих мутаций приводит к недоразвитию 
лимфатической системы и формированию первичных 
лимфостазов и хилёзных выпотов. Часть одиночных 
соматических мутаций фиксируется в генах, которые 

кодируют компоненты путей передачи сигнала онкоген-
ного фактора роста [10, 11].

В 2013 г. был предложен спектр синдромов избы-
точного роста (PIK3CA-Related Overgrowth Spectrum — 
PROS), объединяющий 3 группы редких заболеваний: 
заболевания с избыточным разрастанием тканей; болез-
ни, имеющие в своём составе сосудистые МФ; болезни 
без сосудистых МФ [12]. Эти болезни обусловлены сома-
тическими мутациями в гене, кодирующем фосфатиди-
линозитол-3-киназу (PIK3CA), — регуляторный белок, 
контролирующий ключевые функции клетки [13, 14]. 
Данная мутация выявляется в 80% случаев кистозных 
ЛМФ, причём при макрокистозных поражениях чаще, 
чем при микрокистозных. Мутации PIK3CA происходят 
de novo на постзиготном этапе; соответственно, для них 
характерен мозаицизм, что в значительной степени за-
трудняет диагностику и требует тщательного отбора ма-
териала для проведения анализа [15]. В настоящее время 
все сосудистые аномалии принято систематизировать 
согласно классификации ISSVA (табл. 1) [16–18].

Классификация лимфатических мальформаций 
(ЛМФ):

•	 простая (кистозная);
•	 крупнокистозная;
•	 мелкокистозная;
•	 смешанная кистозная;
•	 генерализованная лимфатическая аномалия;
•	 капошиформный лимфангиоматоз;
•	 ЛМФ в болезни Горхам–Стаута;
•	 канальный тип ЛМФ;
•	 «приобретённая» прогрессирующая лимфатиче-

ская аномалия;
•	 первичный лимфостаз;
•	 другие.
Одним из возможных проявлений ЛМФ является 

первичный хилёзный выпот. Вопросы лечения хилёз-
ных выпотов крайне актуальны, поскольку, учитывая 
редкость этой патологии, не существует общепринято-
го эффективного протокола терапии, патологические 
потери при хилоперитонеуме (ХП) и хилотораксе (ХТ) 
достаточно быстро приводят к развитию водно-элек-1URL: https://ichgcp.net/ru/clinical-trials-registry/NCT02399527
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тролитных нарушений, гипоальбуминемии, анемии, 
лимфопении, нарушениям свертывающей системы кро-
ви. Число неблагоприятных исходов при ХП и ХТ до-
стигает 30–50% [19–21]. Этиология хилёзных выпотов, 
как и всего спектра ЛМФ, недостаточно изучена. Они 
могут относиться к генерализованным диффузным лим-
фатическим аномалиям, канальному типу ЛМФ или яв-
ляться осложнением при лечении кистозных ЛМФ. Есть 
данные о связи ХП с генетическими синдромами Шер-
шевского–Тернера, Дауна, Клиппеля–Треноне–Вебера, 
Горэма, Нунан [22, 23]. 

Пороки развития лимфатической системы могут 
иметь подострое течение и носить прогрессирующий 
характер, соответственно к моменту рождения симпто-
мы заболевания могут отсутствовать, поэтому некото-
рые авторы предлагают хилёзный выпот, возникший 
до 3 мес жизни, считать врождённым [24, 25]. Развитие 
вторичного хилёзного выпота связано с травматическим 
разрывом лимфатического сосуда — повреждением при 
оперативном вмешательстве или постановке централь-
ных венозных катетеров, а также при любых состояни-
ях, которые влекут за собой повышение давления в лим-
фатических сосудах [26]. 

Актуальность вопросов диагностики и лечения со-
судистых МФ у детей обусловлена широким спектром 
клинических проявлений даже в рамках одной нозоло-
гической формы, а также связанными с этим трудностя-
ми при постановке диагноза и прогрессивным течением. 
Часто лимфатические образования имеют сложную ана-
томическую локализацию, прилегают к крупным сосу-

дисто-нервным пучкам. Хирургическое лечение отлича-
ется частыми рецидивами и риском развития тяжёлых 
осложнений [27, 28]. Кроме того, поскольку этиология 
ЛМФ остаётся недостаточно изученной, отсутствует об-
щепризнанная патогенетическая терапия.

Цель работы — проанализировать собственный 
опыт диагностики и лечения лимфатических мальфор-
маций в хирургическом отделении новорождённых и 
детей грудного возраста.

Материалы и методы
Проведён ретроспективный анализ историй болезни 

детей, находившихся в хирургическом отделении ново-
рождённых и детей грудного возраста с 2017 по 2022 г. с 
диагнозами: ЛМФ, ХП, ХТ. Всего проанализировано 27 
историй болезни, из них 15 больных имели кистозный 
тип ЛМФ (табл. 2). 

Распределение кистозных МФ по локализации:
•	 челюстно-лицевая область — 1;
•	 шея — 5;
•	 подмышечная область — 2;
•	 брыжейка кишки — 3;
•	 забрюшинное пространство — 1;
•	 комбинированные поражения:
•	 шея + подмышечная область — 1;
•	 челюстно-лицевая область + шея — 1;
•	 шея + средостение — 1.
Трое наблюдаемых нами больных имели сложные 

формы КВЛМ, в 2 случаях — ЛМФ, ассоциированную 
с гипертрофией конечности (синдром Клиппеля–Трено-

Т а б л и ц а  1  |  T a b l e  1
Классификация сосудистых образований (ISSVA, 2018)

Classification of vascular anomalies (ISSVA, 2018)

Сосудистые аномалии
Vascular anomalies

↓ ↓

Сосудистые опухоли
Vascular tumors

Сосудистые МФ | Vascular malformations

↓ ↓ ↓ ↓

Доброкачественные;  
пограничные или 
умеренно агрессивные; 
злокачественные
Benign; borderline  
or moderately aggressive;
malignan

Простые
Simple

Комбинированные
Combined

По наименованию крупных 
сосудов

Of major maned vessels

Ассоциированные  
с другими аномалиями

Associated with other 
anomalies

Капиллярная МФ; 
венозная МФ; ЛМФ; 
артериовенозная МФ;

артериовенозная 
фистула

Capillary malformation;
venous malformation;

LM;
arteriovenous  

malformations; 
arteriovenous fistulae

Капиллярно-венозная 
МФ; капиллярно-лимфа-

тическая МФ;  
венозно-лимфатическая 
МФ; капиллярно-веноз-
но-лимфатическая МФ 

(КВЛМФ) и др.
Capillary + venous  

malformation; capillary + 
LM;

venous + LM; capillary + 
venous + LM

Поражающие:
• артерии;
• вены;
• лимфатические сосуды

Аномалии:
• происхождения;
• хода;
• числа;
• протяжённости и диаметра;
• персистенция (эмбриональ-

ные сосуды) 
Affecting:

• arteries;
• veins;
• lymphatics 

Anomalies of: 
• origin course; 
• number;
• length diameter;
• persistence (of embryonal 

vessel)

Синдром  
Клиппеля–Треноне;

синдром  
Паркса–Вебера;

синдром CLAPO;
синдром CLOVES;

синдром  
Стурдже–Вебера и др.

Klippel–Trenaunay 
syndrome;

Parkes–Weber 
syndrome;

CLAPO syndrome;
CLOVES syndrome;

Sturge–Weber  
syndrome et al.
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Т а б л и ц а  2  |  T a b l e  2
Пациенты с кистозным типом ЛМФ

Patients with cystic LM

Пациен-
ты

Patients

Возраст  
на момент 

поступления, 
дни

Age at 
admission, 

days

Диагноз
Diagnosis

Склерозирую-
щая терапия
Sclerotherapy

Удаление
Resection 

Лимфо-
рея

Lymphor-
rhea

Октреотид
Octreotid

Сиролимус
Sirolimus

Гистология
Histology

Генетика 
(PROS)
Genetics
(PROS)

1 35 ЛМФ шеи  
и средостения

LM of neck  
and mediastinum

– + – – – Кистозная 
ЛМФ

Cystic LM

Нет  
данных
No data

2 30 ЛМФ шеи справа
LM of the right side of the 

neck 

2 – – – – – Нет  
данных
No data

3 7 ЛМФ подмышечной  
области слева

LM of the left axillary area 

– + + – 0,05 мг  
2 раза в день

0.05 mg  
2 times/day

Кистозная 
ЛМФ

Cystic LM

Нет  
данных
No data

4 135 ЛМФ шеи  
и подмышечной области 

справа
LM of the right  

axillary area

2 – – – 0,2 мл 2 раза 
в день
0.2 ml  

2 times/day

– Нет  
данных

5 25 ЛМФ брыжейки толстой 
кишки

LM of mesocolon

– + – – – Кистозная 
ЛМФ

Cystic LM

Нет  
данных
No data

6 13 ЛМФ шеи справа
LM of the right side  

of the neck

– + – – – Кистозная 
ЛМФ

Cystic LM

Нет  
данных
No data

7 64 ЛМФ поднижнечелюст-
ной области, шеи слева, 
дна полости рта, языка, 

надгортанника
LM of the submaxillary 

area, left side of the neck, 
oral cavity floor, tongue, 

epiglottis

– – – – 0,1 мл 2 раза 
в день
0.1 ml  

2 times/day

– Нет  
данных
No data

8 28 ЛМФ шеи слева
LM of the left side  

of the neck

1 – – – – – Нет  
данных
No data

9 25 ЛМФ шеи справа
LM of the right side  

of the neck

– + – – – Кистозная 
ЛМФ

Cystic LM

Нет  
данных
No data

10 39 Мелкокистозная ЛМФ 
забрюшинного  
пространства

Microcystic LM  
of retroperitoneum

– + – – 0,5 мл 2 раза 
в день
0.5 ml  

2 times/day

Кистозная 
ЛМФ

Cystic LM

PROS+

11 151 ЛМФ брыжейки и стенки 
тонкой кишки

LM of mesoileum  
and intestine

– + – – – Кистозная 
ЛМФ

Cystic LM

PROS+

12 156 ЛМФ брыжейки тонкой 
кишки

LM of mesoileum

– + + 14 дней | 
days

– Кистозная 
ЛМФ

Cystic LM

PROS+

13 38 ЛМФ шеи слева
LM of the left side  

of the neck

1 – – – – – Нет  
данных
No data

14 3 ЛМФ левой щеки
LM of the left cheek

1 – – – – – Нет  
данных
No data

15 224 ЛМФ левой подмышеч-
ной области

LM of left axillary area

2 – – – – – Нет  
данных
No data
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не–Вебера) [22] (табл. 3). Самой сложной группой боль-
ных были дети с различного типа хилёзными выпотами 
(n = 10) (табл. 4).

Возраст пациентов на момент начала лечения соста-
вил от 3 до 224 дней, медиана — 35 дней. Девочек бы-
ло 11, мальчиков — 16. Диагноз ставили на основании 
данных ультразвукового исследования и компьютерной 
томографии. При наличии хилёзного выпота проводили 
биохимический и цитологический анализ дренажной 
жидкости. Пациенту с комбинированным типом сосу-
дистой МФ выполнена биопсия образования, пациентам 
с синдромом Клиппеля–Треноне–Вебера — ангиогра-
фическое исследование. У части пациентов в рамках 
начатой совместно с НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохи-
на Минздрава России работы выполнено генетическое 
исследование на спектр синдромов избыточного роста. 
Пациентам с положительными результатами назнача-
лась таргетная терапия алпелисибом.

Детям с кистозными ЛМФ объём хирургического ле-
чения был выбран в зависимости от локализации обра-
зования [29–31].

Всем пациентам при выявлении лимфореи назнача-
лось полное парентеральное питание, консервативная 
терапия синтетическим аналогом соматостатина — ок-
треотидом в дозировке 5–10 мкг/кг/ч. При отсутствии 
эффекта в течение 10–14 дней принималось решение о 
назначении иммуносупрессивной терапии сиролимусом 
в стартовой дозировке 0,1 мг/сут (суспензия 1 мг/мл) с 
коррекцией дозы до достижения концентрации в плазме 
крови 8–14 нг/мл [32, 33]. 

Исследование проводилось при добровольном ин-
формированном согласии законных представителей па-
циентов. Протокол исследования одобрен независимым 
локальным этическим комитетом.

Результаты
Локализация лимфатических мальформаций в об-

ласти шеи является одной из самых часто встречаю-
щихся форм [34]. В нашем отделении было пролечено 
5 таких пациентов. В 3 случаях выполнялось склеро-
зирование пенообразующим веществом, в 2 случаях 
— радикальное удаление образования. Рецидивов не 
отмечалось. Ребёнку с ЛМФ челюстно-лицевой об-
ласти выполнено склерозирование пенообразующим 
веществом, по данным ультразвукового исследования 
мягких тканей через 7 мес после процедуры патоло-
гии не отмечено. 

При локализации в подмышечной области у 1 боль-
ного выполнено склерозирование и ещё в 1 случае про-
изведено радикальное удаление образования. После 
оперативного вмешательства отмечалась длительная 
лимфорея, что потребовало назначения иммуносупрес-
сивной терапии, было проведено лечение сиролимусом 
с положительным эффектом, явления лимфореи купиро-
ваны, рецидивов не отмечалось.

Всем детям с локализацией процесса в брыжейке 
кишки выполнены радикальное удаление образования, 
резекция участка кишки, несущего образование, нало-
жение межкишечного анастомоза. У 1 больного в после-
операционном периоде отмечалась лимфорея, которая 
была купирована назначением октреотида [35, 36].

При локализации ЛМФ в забрюшинном простран-
стве возникли диагностические трудности. Дифферен-
циальный диагноз проводился с 3–4 типом тератомы 
крестцово-копчиковой области. После проведения ком-
пьютерной томографии с контрастированием заподо-
зрена ЛМФ, а патогистологическое исследование под-
твердило диагноз кистозной формы ЛМФ. Клинически 
у этого больного отмечалось развитие судорожного 
синдрома, при выполнении МРТ с контрастированием 
были выявлены множественные аномалии развития ко-
ры больших полушарий головного мозга и мозжечка; 
вторичная деформация и асимметричное расширение 
боковых желудочков, при проведении электроэнцефа-
лограммы в бодрствовании и во сне регистрировалась 
эпилептиформная активность. Выполнено генетическое 
исследование на спектр синдромов избыточного роста, 
получен положительный результат, назначена таргетная 
терапия алпелисибом.

У 3 больных имелось поражение более чем одной 
анатомической области, что потребовало комбиниро-
ванной терапии: склерозирования, резекции и назна-
чения иммуносупрессивной терапии. Кроме пациен-
тов с кистозной формой ЛМФ в отделении получили 
лечение 2 больных с синдромом Клиппеля–Треноне 
(КВЛМФ с гипертрофией конечности) и 1 пациент со 
сложной формой КВЛМФ (диагноз установлен на ос-
новании гистологического исследования). Всем этим 
больным была подобрана иммуносупрессивная тера-
пия, однако у 1 больного родители отказались от ле-
чения. У ребёнка с тяжелейшей формой КВЛМФ на 
фоне терапии отмечалась выраженная положительная 
динамика и за 2,5 года отмечена практически полная 
регрессия образований. Однако в дальнейшем кон-

Т а б л и ц а  3  |  T a b l e  3
Пациенты с комбинированным и ассоциированным с другими аномалиями типами сосудистых МФ

Patients with combined and associated with other anomalies type of vascular anomalies

Пациент
Patient

Диагноз
Diagnosis

Лечение
Treatment

Исход
Outcome

Генетическое исследование
Genetic test 

1 КВЛМФ
Capillary + venous + LM

Сиролимус
Sirolimus

Умер
Lethal outcome

Не проводилось
No data

2 Синдром Клиппеля–Треноне–Вебера
Klippel–Trénaunay–Weber syndrome

Сиролимус
Sirolimus

Родители отказались от лечения
Parents refused treatment

Не проводилось
No data

3 Синдром Клиппеля–Треноне–Вебера
Klippel–Trénaunay–Weber syndrome

Сиролимус
Sirolimus

Получает по настоящее время
On treatment until now

Не проводилось
No data
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Т а б л и ц а  4  |  T a b l e  4 
Пациенты с хилоперитонеумом и хилотораксом

Patients with chyloperitoneum and chylothorax

Паци-
ент

Patient

Диагноз
Diagnosis

Оперативные вмешательства,  
предшествовавшие развитию 

хилёзного выпота
Surgical treatment before  

the manifestation of chylous exudate

Возраст 
на момент 
проведе-

ния опера-
ции, сутки 

жизни
Age of 
surgery, 

day of life

Хилёзный выпот
Chylous exudate

Время возникновения 
хилёзного выпота и 

выполнения  
дренирования, сутки 

после операции
Time of chylous exudate 

manifestation and 
drainage placement, 
postoperative day

1 Врождённый ХП
Congenital CP

Не было
No surgery

– ХП
Сhyloperitoneum

С рождения.  
Дренирование  

брюшной полости  
на 122-е сутки жизни
From birth. Abdominal 

drainage was placed  
on the 122nd day of life

2 VATER-ассоциация: атрезия  
двенадцатиперстной кишки; атре-

зия ануса и прямой кишки,  
без свища; атрезия пищевода  

с трахеопищеводным свищом; 
врождённый гидронефроз слева

VATER syndrome (anal atresia; distal 
tracheoesophageal fistula, esophageal 

atresia; atresia of duodenum;  
left kidney anomaly)

Наложение дуодено-дуоденоана-
стомоза; выведение колостомы; 

торакоскопическая перевязка 
трахеопищеводного свища;  

гастростомия; эзофагостомия; 
цистоскопия.

Duodenal atresia repair (Kimura 
diamond duodenoduodenostomy), 
colostomy, thoracoscopic ligation 

of tracheoesophageal fistula; 
gastrostomy; esophagostomy; 

cystoscopy.

1 ХП
Сhyloperitoneum

22 

3 Врождённая кишечная непрохо-
димость; атрезия тощей кишки 

1-го типа; незавершённый поворот 
кишечника.

Congenital intestinal obstruction;
Intestinal atresia, type I. Intestine 

malrotation

Резекция мембраны  
двенадцатиперстной кишки

Resection of intestinal membrane*

1

Наложение межкишечного 
анастомоза

Primary intestine repair  
(anastomosis)

18 ХП
Сhyloperitoneum

22 

4 Омфалоцеле больших размеров 
(размер дефекта 7 × 8 см)

Giant omphalocele (size of the defect 
7 × 8 cm)

Первичная радикальная пластика 
передней брюшной стенки

Primary closure of omphalocele

3 ХП
Сhyloperitoneum

7 

5 Атрезия пищевода с трахеопи-
щеводным свищом; врождённый 

порок сердца: правосформирован-
ное праворасположенное сердце; 

краниосиностоз
Distal tracheoesophageal fistula, 

esophageal atresia; congenital heart 
disease:dextrocardia;  

craniosynostosis

Торакоскопическое наложение 
эзофаго-эзофагоанастомоза; 

перевязка трахеопищеводного 
свища

Thoracoscopic ligation  
of tracheoesophageal fistula,  

primary esophageal atresia repair 

3 ХТ
Сhylothorax

4 

6 Мекониевый илеус
Meconium ileus

Наложение илеостомы
Ileostomy

14

Реконструкция илеостомы
Re-ileostomy

25

Закрытие илеостомы; наложение 
межкишечного анастомоза

Ileostomy closure (anastomosis)

122 ХТ
Сhylothorax

3

Продолжение табл. 4 см. на стр. 248.
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троль концентрации сиролимуса в плазме крови не 
проводился, родители перешли на таблетированную 
форму препарата по собственному усмотрению, это 
повлекло развитие осложнений, приведших к небла-
гоприятному исходу.

Лечение хилёзных выпотов у всех больных было 
консервативным. В первую очередь для уменьшения 
продукции лимфы пациенты переводились на пол-
ное парентеральное питание и назначалась терапия, 

при отсутствии эффекта проводился подбор иммуно-
супрессивной терапии сиролимусом. В нашей работе 
консервативное лечение привело к положительным 
результатам у всех пациентов. Лечение октреотидом 
было эффективно у 5 детей. Нежелательных реакций 
и осложнений при этом не отмечено. Назначенная при 
отсутствии положительной динамики иммуносупрес-
сивная терапия сиролимусом дала положительный ре-
зультат во всех 5  наблюдениях. Однако у 1 больного 

Паци-
ент

Patient

Диагноз
Diagnosis

Оперативные вмешательства,  
предшествовавшие развитию 

хилёзного выпота
Surgical treatment before  

the manifestation of chylous exudate

Возраст 
на момент 
проведе-

ния опера-
ции, сутки 

жизни
Age of 
surgery, 

day of life

Хилёзный выпот
Chylous exudate

Время возникновения 
хилёзного выпота и 

выполнения  
дренирования, сутки 

после операции
Time of chylous exudate 

manifestation and 
drainage placement, 
postoperative day

7 Атрезия пищевода с дистальным 
и проксимальным трахеопищевод-
ным свищом; дивертикул Меккеля

Proximal and distal tracheoesoph-
ageal fistulae, esophageal atresia; 

Meckel’s diverticulum

Торакотомия, перевязка трахео-
пищеводного свища; наложение 

эзофаго-эзофагоанастомоза
Thoracotomy, ligation of distal 

tracheoesophageal fistulae, primary 
esophageal atresia repair

0 

Лапаротомия; удаление диверти-
кула Меккеля; фундопликация по 

Ниссену; гастростомия  
по Кадеру

Laparotomy, resection of Meckel’s 
diverticulum, Nissen fundoplica-

tion, gastrostomy by Cader

20 ХП
Сhyloperitoneum

15

Разобщение изолированного 
трахеопищеводного свища в 

шейном отделе; гастростомия; 
фундопликация

Ligation of proximal tracheoesoph-
ageal fistulae, re-fundoplication, 

re-gastrostomy

47 

8 ЛМФ брыжейки тонкой кишки
Cystic LM of mesoileum

Удаление образования; наложе-
ние межкишечного анастомоза

Laparotomy, partial intestinal 
resection, intestinal anastomosis

156 ХП
Сhyloperitoneum

6 (дренирование не 
проводилось, дренаж 

после операции)
6 (abdominal drainage 
was placed during the 

initial operation)

9 Добавочная верхняя полая вена  
в коронарный синус; открытый 

артериальный проток; врождённая 
высокая частичная непроходи-
мость; мембрана двенадцати

перстной кишки; незавершённый 
поворот кишечника

Additional vena cava superior 
draining into the coronary sinus; open 
arterial duct; congenital high partial 

obstruction;
duodenal membrane, intestinal 

malrotation 

Сужение лёгочной артерии; пе-
ревязка открытого артериального 

протока
Pulmonary artery banding, ligation 

of the open arterial duct

81 

Лапаротомия; дуоденодуодено-
анастомоз по Кимура; операция 

при незавершённом повороте 
кишечника. Laparotomy;

Duodenal atresia repair (Kimura 
diamond duodenoduodenostomy); 
operation for intestinal malrotation

122 ХП
Сhyloperitoneum

12

10 Врождённый ХТ; cпонтанный 
пневмоторакс справа

Congenital chylothorax; spontaneous 
pneumothorax on the right 

Нет
Nil 

– ХТ
Сhylothorax

С рождения. Дрени-
рование плевральной 
полости на 2-е сутки 

жизни
From the birth.

Chest drainage was 
placed on the 2nd day 

of life
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потребовалась отмена препарата через 8 нед в связи 
с развитием осложнений (артрит коленных суставов 
и угнетение белого ростка крови), хотя концентрация 
препарата в плазме крови соответствовала принятому 
терапевтическому коридору. После отмены препарата 
рецидива ХП не отмечалось.

Обсуждение
Эффективным методом лечения кистозных форм 

ЛМФ является хирургический [37], и только в случае 
невозможности проведения склерозирования или ради-
кального удаления образования рассматривается вопрос 
о консервативной терапии [38]. В нашей выборке данная 
тактика также была эффективной. Однако анализ мате-
риала свидетельствует, что в динамике при лечении этих 
больных нужно по возможности чаще дополнять хирур-
гическое лечение консервативной терапией для профи-
лактики осложнений и рецидивов. 

Другой особенностью проведённого лечения явля-
ется установленная в клинических условиях эмпириче-
ская закономерность: чтобы иметь основания для про-
ведения таргетной терапии ЛМФ у новорождённых и 
детей раннего возраста, необходимо выполнять генети-
ческий анализ на спектр синдромов избыточного роста. 
В нашей выборке 3 больным был выполнен этот анализ, 
у всех получены положительные результаты, назначен 
таргетный препарат алпелисиб с хорошим эффектом. 
При формировании хилёзных выпотов в послеопера-
ционном периоде у больных без генетического анализа 
невозможно достоверно определить причину развития 
этой формы патологии [39, 40]. Выяснение причины 
позволит назначить патогенетическую терапию и 
улучшить прогноз. 

На сегодняшний день при развитии хилёзных выпо-
тов, первичных или возникших в послеоперационном 
периоде, больному назначается полное парентераль-
ное питание, терапия октреотидом, что способствует 
снижению продукции лимфы [41]. При отсутствии 
эффекта после 10–14 дней наблюдения за таким боль-
ным рассматривается вопрос о назначении иммуносу-
прессивной терапии сиролимусом [42]. Однако пока 
нет чётких рекомендаций по срокам ожидания эффек-
та от терапии октреотидом. По нашему мнению, при 
отсутствии положительной динамики в виде уменьше-
ния объёма отделяемого по дренажу более 7–10 дней 
следует менять тактику лечения. В нашей выборке 
средние сроки получения положительного эффекта от 
введения октреотида сопоставимы с имеющимися дан-
ными (10–14 дней) [41]. 

Иммуносупрессивная терапия сиролимусом ис-
пользуется в лечении различных форм ЛМФ с хоро-
шим терапевтическим эффектом [43]. Этот положи-
тельный опыт был экстраполирован на пациентов с 
хилёзными выпотами, дозирование препарата проис-
ходит аналогичным образом. В своём исследовании 
мы опирались на рекомендации по дозированию си-
ролимуса у новорождённых [44], однако терапевтиче-
ского коридора концентраций препарата в плазме кро-
ви в некоторых случаях мы достигали при меньших 
дозировках. Рекомендации по длительности курса им-
муносупрессивной терапии у больных с ЛМФ пока не 
разработаны [45, 46]. 

Заключение
Учитывая редкость ЛМФ в популяции, полученные 

нами данные основаны на небольшой серии случаев. 
Требуется дальнейшее накопление опыта ведения таких 
больных для разработки протоколов обследования и по-
вышения эффективности их лечения. Несомненно, что 
в процесс обследования больных с ЛМФ следует вклю-
чать генетический анализ на спектр синдромов избыточ-
ного роста [47, 48].
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