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Вступ

Уроджені судинні аномалії тривалий час були загадкою 
медицини, оскільки їм властивий широкий спектр клінічних 
проявів, непередбачуваний перебіг, нестійкий результат ліку-
вання з високою частотою рецидивів та ускладнень (Lee B. B. 
et al., 2015). Водночас вони належать до однієї із найчислен-
ніших патологій дитячого віку, уражаючи близько 1  % дітей 
(Tasnadi G.,1993). 

Наслідки лікування, які нерідко були катастрофічними, 
стали результатом поганого розуміння комплексного похо-
дження судинних аномалій та призводили до непродуманих, 
вкрай агресивних втручань. Спочатку це було винятково хі-
рургічне видалення. Ранні невдачі привели до кардинально 
протилежних, надмірно консервативних підходів у лікуванні. 

Термінологія залишається найбільшою перешкодою для 
нашого розуміння судинних аномалій та впровадження уні-
фікованих підходів до їх діагностики та лікування (Del Pozo et 
al., 2012). Тривала історія невпорядкованих термінів усклад-
нювала спілкування лікарів різних спеціальностей, термін 
«гемангіома», який довго використовували для опису судин-
них утворень будь-якої локалізації, неоднорідних за клініч-
ним перебігом та прогнозом, символізує неузгодженість та 
заплутаність номенклатури (Puttgen K. B. et al., 2010). 

Кровоносні та лімфатичні судини утворені одним шаром 
ендотеліальних клітин, які оточені різною кількістю шарів 
гладкомʼязових судинних клітин та/або перицитів. Основний 
процес, під час якого розвивається судинна сітка, називають 
васкулогенезом, ангіогенезом і лімфангіогенезом. Судинні 
аномалії, які поділяють на судинні пухлини і судинні мальфор-
мації, є результатом порушення цього процесу в ембріональ-
ному періоді (Brouillard  P., Vikkula  M., 2007). Захворювання 
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можуть мати клінічні прояви різного ступеня вираженості, 
окремі з них можуть поєднуватися зі значними анатомічними 
деформаціями і станами, що безпосередньо загрожують жит-
тю. Істотне зниження щоденної активності та якості життя 
пацієнтів негативно впливає на їх емоційний стан і соціаль-
ну адаптацію. Лікування цих захворювань нерідко є комплек-
сним і довгим, а прогресуючий перебіг сприяє нетривалому 
результату, що викликає розчарування пацієнтів, їх родичів, 
а також лікарів. Однак впродовж останніх кількох десятиліть 
відбувся істотний прогрес у лікуванні судинних аномалій, зо-
крема завдяки впровадженню мультидисциплінарного під-
ходу, який базується на новій класифікації та нових способах 
діагностики і лікування (Lee  B.  B. et al., 2015). Встановлення 
точного діагнозу судинних аномалій є комплексним завдан-
ням, яке має базуватися на глибоких знаннях ембріології, 
патофізіології та відповідному підтвердженні клінічних, ге-
модинамічних і морфологічних особливостей. Прогрес у діаг
ностиці та лікуванні судинних аномалій тісно пов’язаний з 
технічними досягненнями. Якщо перше видання монографії 
«Mulliken and Young’s Vascular anomalies» містило лише один 
знімок МРТ, то сьогодні ми вже не уявляємо діагностики без 
використання променевої візуалізації. Крім того, швидко роз-
виваються внутрішньосудинні методи лікування. Майбутнє у 
цій галузі базується на досягненнях молекулярної генетики 
(Boon L. M. et al., 2011; Fevurly R. D., Fishman S. J., 2012). 
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Перелік умовних скорочень

ISSVA – International Society for the Study of Vascular 
Anomalies (Міжнародна асоціація вивчення судинних анома-
лій)

АВМ – артеріовенозні мальформації
АВН – артеріовенозна нориця 
АМ – артеріальні мальформації
ВМ – венозні мальформації
ВСМ – вроджені судинні мальформації
ГЛА – генералізовані лімфатичні аномалії 
ДВЗ – дисеміноване внутрішньосудинне згортання
ДУС – дуплексна ультрасонографія
ІГ – інфантильна гемангіома 
КДС – кольорове доплерівське сканування
КМ – капілярні мальформації 
КТ – комп’ютерна томографія
КТА – комп’ютерна ангіографія
ЛАС – лімфангіосцинтиграфія 
ЛВЗ – локальне внутрішньосудинне згортання
ЛМ – лімфатичні мальформації
МВ – маргінальна вена
МРТ – магнітно-резонансна томографія 
СА – судинні аномалії
УЗД – ультразвукова діагностика
ФДЛ – фотодинамічна лазерна (терапія)
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ЧАСТИНА 1. КЛАСИФІКАЦІЯ ТА ЗАГАЛЬНА 
ХАРАКТЕРИСТИКА СУДИННИХ АНОМАЛІЙ

Класифікація судинних аномалій 

Численні системи класифікації судинних аномалій у своїй 
еволюції пройшли наступні етапи: описова, патоморфологіч-
на, ембріологічна, біологічна. 

Перші спроби класифікації були виключно описовими. 
Неможливість визначити анатомію та патофізіологію вади 
на той час, до появи специфічних діагностичних процедур 
(ультразвукового, рентгенологічного досліджень тощо) були 
причиною того, що класифікація базувалася виключно на клі-
нічних проявах (зміни шкіри, м’яких тканин, кісток, видимої 
судинної сітки). В античні часи назви судинних аномалій ві-
дображали фольклор різних народів. У деяких культурах мате-
рів звинувачували у тому, що вони під час вагітності вживали 
багато продуктів, які візуально нагадують судинні новоутво-
рення. В інших народів навпаки, матерям дорікали, що вони 
не задовольняли свої пристрасні бажання до вживання у їжу 
суниці, малини, вишні або під час вагітності були налякані жа-
бою, мишами чи м’ясом убитого кролика. Таким чином, їх уява 
відбивалася тавром на шкірі нещасної дитини (Christison-
Lagay and Fishman, 2006). Деякі назви, що відображають яскра-
во забарвлені продукти харчування, збереглися до теперішніх 
днів, наприклад, «винні плями», «полунична ангіома».

Комбіновані судинні мальформації, що мають різноманіт-
ні клінічні прояви, носили імена лікарів, які їх вперше описа-
ли (синдром Klippel Trenaunay, Parkes Weber, Sturge–Weber) або 
були названі іменами міфологічних персонажів (наприклад, 
синдром Протея – міфічного героя, морського божества, який 
може змінювати свою форму). Численні епоніми були введені 
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як спроби охарактеризувати комплексні судинні порушення, 
проте зазвичай призводили до плутанини (Lee B. B., 2013). Тим 
не менше, виділення кожного синдрому має важливе історич-
не значення, оскільки містить детальний клінічний опис про-
явів первинних судинних уражень та вторинних несудинних 
проявів (набряк м’яких тканин, несиметричний ріст кінцівок 
тощо). Тому епоніми, що широко використовувалися для опису 
певних комбінованих форм судинних мальформацій, були пе-
ренесені до сучасних класифікацій (Lee B. B. et al., 2007, 2012). 

Безумовно, виключно описова термінологія є неточною, 
утворення, які візуально подібні, можуть відрізнятися за еті-
ологією, перебігом і прогнозом. Впровадження у медичну 
практику мікроскопії стало передвісником панівного впливу 
патологічної анатомії та появи нової системи класифікації су-
динних аномалій – патоморфологічної. 

Терміни «проста ангіома», «кавернозна ангіома» або 
«кавернома», «судинні плями» були введені в практику Ру-
дольфом Вірховим у 1863 році (Mattassi R. et al., 2009). Р. Вір-
хов (1821–1902 рр.) є засновником вивчення клітинної пато-
логії, його класифікація базувалася на архітектоніці судинних 
каналів, тому вона отримала назву патологоанатомічної. Про-
ста ангіома утворена розширеними капілярами, кавернозна 
ангіома виникає в результаті заміщення нормальних судин 
великими каналами. Вірхов був переконаний, що ангіоми є 
істинними пухлинами, оскільки вони виникають у результаті 
росту і розширення новоутворених судин. 

Wegner, один зі студентів Вірхова у Берлінському Інституті 
Патології, у 1877 році запропонував подібну гістоморфологіч-
ну класифікацію лімфатичних аномалій: проста, кавернозна і 
кістозна лімфангіома (Mulliken et al., 2013). Цієї класифікації 
дотримувалися протягом наступного століття, також її можна 
зустріти в окремих роботах останніх років. 

Ембріологія як наука почала розвиватися на початку ХХ 
століття. Дослідники того часу вважали, що судинні аномалії 
виникають в результаті порушення розвитку серцево-судин-
ної системи. Згідно з ембріологічною гіпотезою, капілярна 
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гемангіома виникає внаслідок порушення ембріогенезу капі-
лярів, кавернозна гемангіома виникає як результат порушен-
ня формування примітивної судинної сітки в глибоких шарах 
шкіри і в підшкірній клітковині, артеріовенозні фістули ви-
никають в результаті порушень у період ретиформного етапу, 
тоді як зрілі венозні ектазії розвиваються на фоні порушень 
на більш пізніх стадіях ембріогенезу (Szilagyi et al., 1976). 

У 1974 році професор хірургії Мілансього університету 
Едмондо Малан (1910–1978 рр.) у своїй монографії «Vascular 
malformations (Angiodysplasias)» ввів термін «ангіодиспла-
зія» та запропонував клінічний поділ «ангіом» на (а)  веноз-
ні, (в) стовбурові артеріовенозні фістули, (с) артеріовенозні і 
(d) капілярні (Malan, 1974). Отже, вперше було запропоновано 
поділ судинних мальформацій відповідно до судин, що беруть 
участь у їх формуванні, а термін «ангіодисплазії» отримав ши-
роке застосування. 

Сучасніша ембріологічна Гамбурзька класифікація, запро-
понована у 1988 році, обмежується судинними мальформація-
ми, поділяє всі вроджені судинні мальформації (ВСМ) за ти-
пом домінуючих судин (венозні, лімфатичні, артеріовенозні) 
(Belov S., 1990), а в подальшому ділить на підтипи, грунтую-
чись на ембріологічних характеристиках кожної мальформа-
ції (табл. 1.1). 

Таблиця 1.1. Модифікована Гамбурзька класифікація судинних 
мальформацій 

Первинна класифікація*
  Артеріальні мальформації 
  Венозні мальформації 
  Артеріовенозні мальформації
  Лімфатичні мальформації 
  Капілярні мальформації 
  Комбіновані судинні мальформації 
Анатомічна/ембріологічна субкласифікація† 
  Позастовбурові форми 



12

    Дифузні, інфільтративні 
    Обмежені, локалізовані 
  Стовбурові форми 
    Обструкція або звуження 
      Аплазія, гіпоплазія, гіперплазія 
      Обструкція внаслідок атрезії або мембранозної оклюзії
      Стеноз внаслідок коарктації, шпори або мембрани 
    Дилатація 
      Локалізована (аневризма) 
      Дифузна (ектазія) 

Примітка. * Базується на переважанні судинних структур у мальфор-
мації; † Базується на анатомії і зупинці розвитку на різних стадіях ембріо-
нального розвитку: позастовбурові форми з ранніх стадій (судини без наз-
ви), стовбурові форми від більш пізніх стадій (в більшості названі судини).

Згідно з Гамбурзькою класифікацією виділяють 5 різних 
видів ВСМ відповідно до домінуючого судинного компонента: 
артеріальні мальформації (АМ), венозні мальформації (ВМ), 
артеріовенозні шунтуючі мальформації (АВМ), лімфатичні 
мальформації (ЛМ) і комбіновані судинні мальформації. Най-
поширенішою комбінованою (змішаною) є гемолімфатична 
мальформація (Lee B. B., Laredo J., 2012). 

Спочатку капілярні мальформації не були включені до цієї 
класифікації, оскільки для них характерний дещо інший клі-
нічний перебіг, проте установчі конференції у Денвері у 1992 
році і в Сеулі у 1996 році долучили їх до переліку (Lee B. B., 2013). 

Кожну судинну мальформацію в подальшому відносять до 
однієї з форм – стовбурової або позастовбурової, які виділя-
ють, ґрунтуючись на їх ембріологічній стадії. Клінічний пере-
біг кожної судинної мальформації залежить від її унікальних 
ембріологічних характеристик, зокрема, стадії ембріогенезу, 
на якій відбулося порушення розвитку. Це є причиною різно-
манітних клінічних проявів і потенційно високого ризику ре-
цидиву після лікування позастовбурових уражень (Lee B. B. et 
al., 2007).
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«Позастовбурові форми» ВСМ виникають, якщо порушення 
ембріонального розвитку відбувається на ранніх етапах, коли 
судинна система перебуває на ретикулярній стадії. Позастов-
бурові форми судинних мальформацій є залишками ембріо-
нальної тканини мезодермального походження, яка зберігає 
властивості мезенхімальних клітин (ангіобластів). Їм власти-
вий потенціал росту і проліферації на фоні внутрішніх (на-
приклад, менархе, вагітність, гормональні зміни) або зовніш-
ніх (травма, операція) стимулювальних чинників (Enjolras O. 
еt al., 2007), також вони мають високий ризик рецидиву, особ
ливо при субоптимальному лікуванні (Lee B. B., 2008).

Позастовбурові форми ВСМ нерідко проявляються як ди-
фузні або обмежені ураження, які, окрім гемодинамічного 
впливу, можуть спричиняти механічну компресію навколиш-
ніх тканин. 

Стовбурові форми ВСМ виникають на пізніших стаді-
ях ембріонального розвитку, під час формування судинних 
стовбурів. Вони втрачають ембріональні характеристики ме-
зенхімальних клітин і, відповідно, потенційну здатність до 
росту і проліферації., тобто у них мінімальний ризик реци-
диву (Lee B. B., 2008). Для стовбурових форм характерні важ-
чі гемодинамічні розлади. Ці ураження часто проявляються 
як персистуючі фетальні залишкові вени, у яких не відбулася 
нормальна інволюція (наприклад, сіднична вена) (Mattassi R., 
Vaghi M., 2007), або як вади розвитку судинних стовбурів (ве-
нозні мембрани, аневризми) (Lee B. B., 2013). 

Стовбурові форми в подальшому поділяють на обструк-
тивні і дилатаційні ураження. Однак всі стовбурові форми 
включають сформовані судини з різного ступеня дефектами 
розвитку, які коливаються від неповного (незрілого) розвитку 
(аплазія або гіпоплазія) до надмірного росту (гіперплазія). 

У 1982 році Mulliken J. B & Glowacki J. запропонували біо-
логічну класифікацію судинних аномалій, у якій ці ушкоджен-
ня поділяли відповідно до характеристики їх ендотеліальних 
клітин. З метою адаптації до клінічних потреб, проведення ді-
агностики і лікування, Jackson et al. у 1993 році запропонували 
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радіологічну класифікацію, згідно з якою судинні мальфор-
мації поділяють за їх гемодинамічними параметрами на 
мальформації з повільним та швидким кровотоком (табл. 1.2). 

Таблиця 1.2. Перша «біологічна» класифікація судинних 
аномалій

Судинні 
пухлини Судинні мальформації

Інфантильна 
гемангіома

Судинні мальформації з повільним кровотоком 

o	 Капілярні мальформації
o	 Венозні мальформації (ВМ)
o	 Лімфатичні мальформації

Судинні мальформації з швидким кровотоком
o	 Артеріальні мальформації (АМ)
o	 Артеріовенозна нориця (АВН)
o	 Артеріовенозна мальформація (АВМ)

У 1996 році біологічна класифікація була адаптована Міжнарод-
ною асоціацією вивчення судинних аномалій (ISSVA – International 
Society for the Study of Vascular Anomalies) на ХІ конгресі (Рим, 
червень, 1996), згідно з якою виділяють проліферативні пухлини, 
найпоширенішою з яких є гемангіома, та судинні мальформації 
(Al-Adnani M. et al., 2006, Enjolras O. et al., 2007), які є структурни-
ми аномаліями, що уражають капіляри, венули, вени, артерії, лім-
фатичні канали та комбінації цих структур (табл. 1.3). Особливіс-
тю цієї класифікації є системний підхід, у якому гістопатологічні 
характеристики корелюють з особливостями клінічного перебігу і 
лікувальних підходів (Kollipara R. et al., 2013). 

Судинні мальформації поділяють на мальформації зі 
швидким і повільним кровотоком, які, в свою чергу, поділя-
ють на капілярні (КМ), венозні (ВМ), лімфатичні і артеріове-
нозні мальформації (АВМ). Цей поділ має важливе значення, 
оскільки діагностична і лікувальна тактика для кожного під-
типу істотно відрізняється (Blei  F., Anglin  C., 2011). Виділя-
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ють також комплексні (комбіновані) судинні мальформації 
(Azizkhan R. G., 2013), зокрема капілярні венозні мальформації 
(КВМ), капілярні лімфатичні мальформації (КЛМ), капілярні 
лімфатичні венозні мальформації (КЛВМ), лімфатичні веноз-
ні мальформації (ЛВМ), капілярні артеріовенозні мальфор-
мації (К-АВМ) або лімфатичні артеріовенозні мальформації 
(Л-АВМ) (табл. 1.3). Для опису багатьох із цих синдромів і те-
пер використовують епонімічні терміни. 

Таблиця 1.3. ISSVA класифікація судинних аномалій, Рим, 
Італія, 1996 рік 

Судинні пухлини Судинні мальформації
•	 Інфантильна 
гемангіома
•	 Вроджена гемангіома 
(ШІВГ, НІВГ)
•	 Китицева ангіома 
(з або без синдрому 
Касабаха–Меріт)
•	 Капошиформна 
гемангіоендотеліома 
(з або без синдрому 
Касабаха–Меріт)
•	 Довгоклітинна 
гемангіоендотеліома
•	 Інші, рідкісні форми 
гемангіоендотеліом
•	 Дерматологічні 
набуті судинні пухлини 
(піогенна гранульома, 
мікровенулярна 
гранульома тощо)

Судинні мальформації з повільним 
кровотоком 
•	 Капілярні мальформації
Винна пляма
Телеангіектазія
Ангокератома
•	 Венозні мальформації (ВМ)
Звичайні спорадичні ВМ
Bean синдром
Сімейні шкірні і слизові венозні 
мальформації
Гломувенозні мальформації 
(гломангіома)
•	 Лімфатичні мальформації
Судинні мальформації з швидким 
кровотоком
•	 Артеріальні мальформації (АМ)
•	 Артеріовенозна нориця (АВН)
•	 Артеріовенозна мальформація (АВМ)
•	 Комплексні-комбіновані судинні 
мальформації
КВМ, КЛМ, КЛВМ, ЛВМ, К-АВМ, Л-АВМ

Примітка. К – капілярний, В – венозний, А – артеріальний, АВ – артеріо-
венозний, М – мальформація. ШІВГ – швидкої інволюції вроджена гемангі-
ома, НІВГ – неінфолюціонуюча вроджена гемангіома.
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Вроджені судинні мальформації і судинні пухлини фун-
даментально різняться між собою не лише за своїми анато-
мічними, гістологічними та патофізіологічними особливостя-
ми, але й за клінічним перебігом, що підкреслює важливість 
чіткого розуміння цих двох патологічних станів (Lee  B.B., 
Laredo J., 2012). 

Починаючи з 1982 року багато теоретичних досліджень 
підтверджують істотну відмінність між судинними пухлина-
ми і судинними мальформаціями (Chang M. W., 2003). Марке-
ри судинної проліферації, такі як клітинний ядерний антиген, 
IV тип колагенази, судинний ендотеліальний фактор росту та 
основний фактор росту фібробластів значно підвищуються 
при проліферуючих гемангіомах та залишаються незмінними 
при судинних мальформаціях (Takahashi K., 1994). Сироватко-
вий рівень судинного ендотеліального фактора росту істотно 
вищий у пацієнтів з гемангіомами у фазі проліферації, ніж у 
фазі інволюції, а також при судинних мальформаціях і в кон-
трольній групі (Yu Y. et al., 2006). 

Кожна із запропонованих класифікаційних систем має свої 
переваги і недоліки, тому нерідко використовують їх комбіна-
ції, надаючи перевагу одній із них (Mattassi R. et al., 2009). Зо-
крема, французькі автори відмічають, що класифікація ISSVA 
більш детально розроблена, базується на клінічних особли-
востях, реології та етіопатогенезі, тоді як Гамбурзька класи-
фікація побудована в основному на гіпотезі ембріонального 
розвитку і не має клінічного підтвердження (Dompmartin A., 
Vikkula M. et al., 2008). Американські автори вважають перева-
гою Гамбурзької класифікації поділ на стовбурові і позастов-
бурові форми судинних мальформацій, що дає можливість 
прогнозувати перебіг, коагуляційні порушення, ускладнення, 
а класифікацію ISSVA вважають надмірно громіздкою за раху-
нок використання історичних епонімічних термінів (Lee B. B., 
2013).

Впродовж останніх 20 років знання щодо судинних ано-
малій істотно збагатилися. Визначено генетичну основу ба-
гатьох з них, описано нові нозологічні одиниці, патогене-
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тичні механізми формування багатьох СА, впроваджено нові 
способи лікування. Виникла об’єктивна необхідність у пе-
регляді номенклатури і класифікації. Оновлена класифікація 
судинних аномалій була запропонована і прийнята в квітні 
2014 року на генеральній асамблеї Всесвітньої організації з 
вивчення судинних аномалій (ISSVA), одним з основних за-
вдань якої є впровадження уніфікованої термінології та кла-
сифікації (Wassef M. et al., 2014). Основний поділ на судинні 
пухлини та судинні мальформації збережено. Проте класи-
фікація більш детальна, доволі громіздка, містить окремі ге-
нетичні характеристики, супутні коагуляційні порушення, 
також до неї увійшли раніше не класифіковані нозологічні 
одиниці (Dasgupta R., Fishman S.J., 2014). Створено два нових 
розділи: один стосовно мальформацій великих (магістраль-
них) судин (раніше названі як «стовбурові» мальформації); 
другий – група уражень невизначеного чи спірного похо-
дження (пухлини чи мальформації). У таблицях 1.4–1.8 на-
ведена повна класифікація 2014 року, інтерактивна версія 
документу доступна на сайті www.issva.org, вона містить гі-
пертекстові посилання, що полегшує навігацію та доступ до 
різноманітних додатків. 

Оскільки оновлена класифікація включає велику кількість 
нозологічних одиниць, узагальнена оглядова таблиця 1.4 ві-
дображає основні класи судинних аномалій. 

Перелік основних судинних пухлин подано у відповідно-
му розділі «Пухлини», які поділено на доброякісні, локально 
агресивні та злоякісні (табл.  1.5). Останні у даній роботі не 
розглядаються. 

Інфантильна гемангіома (ІГ) є найпоширенішою пухли-
ною дитячого віку, яка зустрічається в популяції з частотою 
понад 4 % (Kanada K. N. et al., 2012). У класичних випадках ІГ 
з’являється після народження, росте швидко та повільно зни-
кає (рис. 1.1, 1.2). Третина ІГ супроводжується змінами шкіри 
відразу після народження, більшість проявляється на другому 
тижні життя, а глибокі пухлини діагностують на другому-чет-
вертому місяцях життя (Mulliken J. B., Enjolras O., 2004). 
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ISSVA класифікація судинних аномалій
Запропонована на 20 з’їзді ISSVA, квітень, 2014, Мель-

бурн, Австралія.
Таблиця 1.4. Оглядова таблиця

Судинні аномалії
судинні 
пухлини судинні мальформації

Доброякісні
Локально 
агресивні 

або 
пограничні
Злоякісні

прості комбі
новані0

з магіст
ральних 

судин

асоційовані 
з іншими 

аномаліями
Капілярні 

мальформації
Лімфатичні 

мальформації
Венозні 

мальформації
Артеріовенозні 
мальформації*
Артеріовенозна 

фістула*

КВМ, 
КЛМ, 
ЛВМ, 

КЛВМ,
КАВМ*, 
КЛАВМ*

інші

Примітка. 0 – дві або більше мальформації в межах одного ураження; * – 
ураження зі швидким кровотоком.

Таблиця 1.5. ISSVA класифікація судинних пухлин 
Доброякісні судинні пухлини
Інфантильна гемангіома

Вроджена гемангіома
зі швидкою інволюцією (Rapidly involuting – RICH) * 
без інволюції (Non-involuting – NICH)
з частковою інволюцією (Partially involuting - PICH) 

«Tufted» ангіома*
Епітеліоїдна гемангіома
Піогенна гранульома
Інші
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Локально агресивні або відмежовані судинні пухлини
Капошиформна гемангіоендотеліома* 
Ретиформна гемангіоендотеліома
Папілярна інтралімфатична ангіоендотеліома (ПІЛА), Dabska пухлина 
Змішана гемангіоендотеліома 
Саркома Капоши
Інші 

Злоякісні судинні пухлини
Ангіосаркома
Епітеліоїдна гемангіоендотеліома
Інші 

Примітка. *– деякі ураження можуть поєднуватися з тромбоцитопенією 
та/або коагулопатією споживання. 

Таблиця 1.6. ISSVA класифікація судинних мальформацій. 
Прості судинні мальформації

Прості судинні мальформації І
Шкірні та/або слизові КМ (так звані винні плями)

КМ з аномаліями ЦНС та/або очей (синдром 
Стерджа–Вебера)
КМ з КМ–АВМ
КМ у складі мікроцефалія–капілярні мальформації
КМ у складі мегаенцефалія–капілярні 
мальформації–полімікрогірія

Телеангіектазія
Спадкова геморагічна телеангіектазія (різні типи)
Інші 

Вроджена шкірна мармурова телеангіектазія
Простий невус / «укус лелеки», «поцілунок ангела»
Інші 

Прості судинні мальформації ІІ
Лімфатичні мальформації (ЛМ)

Прості (кістозні) ЛМ
Макрокістозні ЛМ
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Мікрокістозні ЛМ
Змішані кістозні ЛМ

Генералізовані лімфатичні аномалії (ГЛА)
ЛМ в складі синдрому Горам 
Тунельний тип ЛМ
Первинна лімфедема (різні види)
Інші 

Прості судинні мальформації ІІb
Первинна лімфедема
Синдром Нонне–Мілрой
Первинна спадкова лімфедема
Лімфедема–дистіхіаз
Гіпотрихоз–лімфедема–телеангіектазія
Первинна лімфедема з мієлодисплазією
Первинна генералізована лімфатична аномалія
Лімфедема–атрезія хоан
Прості судинні мальформації ІІІ
Звичайні ВМ
Спадкові ВМ шкірно-слизові (ВМШС)
Синдром невус у формі блакитної гумової кульки (blue rubber bleb 
nevus syndrome VM, Bean syndrome)
Гломувенозні мальформації (ГВМ)
Внутрішньочерепні кавернозні мальформації (різні види)
Інші
Прості судинні мальформації IV
Артеріовенозні мальформації (АВМ)

Спорадичні 
У складі геморагічної телеангіектазії 
Інші

Артеріовенозна фістула (АВФ) (вроджена)
Спорадична
У складі геморагічної телеангіектазії 
Інші
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Таблиця 1.7. ISSVA класифікація судинних мальформацій. 
Комбіновані судинні мальформації

Комбіновані судинні мальформації*
КМ+ВМ Капілярні-венозні мальформації КВМ
КМ+ЛМ Капілярні-лімфатичні 

мальформації 
КЛМ

КМ+АВМ Капілярні-артеріовенозні 
мальформації

КАВМ

ЛМ+ВМ Лімфатичні-венозні мальформації ЛВМ
КМ+ЛМ+ВМ Капілярні-лімфатичні-венозні 

мальформації 
КЛВМ

КМ+ЛМ+АВМ Капілярні-лімфатичні-
артеріовенозні мальформації

КЛАВМ

КМ+ВМ+АВМ Капілярні-венозні-артеріовенозні 
мальформації

КВАВМ

КМ+ЛМ+ВМ+АВМ Капілярні-лімфатичні-венозні-
артеріовенозні мальформації

КЛВАВМ

Примітка. * – дві або більше судинних мальформацій в межах одного ураження. 

Таблиця 1.8. ISSVA класифікація судинних мальформацій. 
Аномалії магістральних судин

Аномалії магістральних судин
(«стовбурові форми» судинних мальформацій)
Ураження

Лімфатичні 
Венозні 
Артеріальні

Аномалії
Відходження
Напрямку
Кількості
Протяжності
Діаметра (аплазія, гіпоплазія, ектазія/аневризма)
Клапанів 
Комунікацій (АВФ)
Персистування (ембріональних судин)
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Рис. 1.1. Хлопчик С., інфантильна гемангіома носа: А – фото на другу добу 
після народження, зміни шкіри відсутні; В – фото у віці 4 місяці; С – фото 
у віці 11 місяців. 

А B C

Рис. 1.2. Дівчинка Р., інфантильна гемангіома обличчя: А – фото у віці 4 дні, 
світло-рожева пляма під правою нижньою повікою; В – фото у віці 2 міся-
ці; С – фото у віці 4 місяці демонструють швидкий ріст ІГ. 

А B C

ІГ утворені в основному проліферуючими ендотеліальни-
ми клітинами та перицитами. Цим ендотеліальним клітинам 
властиві унікальні імуногістохімічні маркери, такі як глю-
козотранспортний протеїн 1 (Glut-1), антиген Lewis Y, FCg II 
рецептор (FcgRII) та мерозин, які також виявляють у плацен-
тарних ендотеліальних клітинах та інших бар’єрних судинах 
кров-тканина (наприклад мозок, сітківка). 
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Вроджені гемангіоми зустрічаються значно рідше. Вони 
досягають свого максимального розміру до народження, мо-
жуть зазвати повної інволюції протягом першого року життя 
(рис. 1.3), також їх розмір може залишатися незмінним або ін-
волюція може бути частковою (Mulliken J. B., Enjolras O., 2004; 
Boon L. M. et al., 1996). Відповідно до зазначених особливостей 
клінічного перебігу виділяють три типи вроджених гемангі-
ом: зі швидкою інволюцією, без інволюції та з частковою ін-
волюцією. Вони утворені в основному капілярними часточ-
ками, у яких ендотеліальні клітини не відображають Glut-1 
(Nosher J. L. et al., 2014) і поєднуються з великими екстрало-

Рис. 1.3. Хлопчик Я., вроджена гемангіома зі швидкою інволюцією в ді-
лянці медіальної поверхні верхньої третини правого стегна (супутній ді-
агноз – голівчаста гіпоспадія). Природний перебіг, лікування не проводи-
лося: А – 5 доба після народження; В – у віці 6 місяців; С – у віці 9 місяців. 

А

B

C
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булярними венами, артеріями і лімфатичними судинами. 
Вроджені гемангіоми зі швидкою інволюцією можуть поєд-
нуватися з транзиторною тромбоцитопенією і коагулопатією 
споживання (Baselga E. et al., 2008).

Серед локально агресивних пухлин найчастіше зустрі-
чаються гемангіоендотеліома і китицева (tufted) ангіома. 
Пухлини є доброякісними, вони не мають тенденції до ма-
лігнізації, проте можуть захоплювати значні ділянки тіла і 
викликати ускладнення (Adams D. M., Hammill A., 2014). Клі-
нічними проявами китицевої ангіоми є коричневі або ерите-
матозні бляшки, які з’являються у дитячому або юнацькому 
віці. Описано декілька випадків, що пухлини проявлялися 
з народження і супроводжувалися гіпергідрозом і гіпертри-
хозом. Китицева ангіома утворена невеликими китицями 
капілярів, які оточені серпоподібними судинами, поширю-
ється на шкіру та підшкірну клітковину. Капошиформна ге-
мангіоендотеліома, крім шкіри та підшкірної клітковини, 
може уражати глибокі тканини, їй властивий більш агресив-
ний перебіг. 

Реактивні судинні проліферативні ураження подано ра-
зом з доброякісними пухлинами. Чіткий поділ між реак-
тивною чи пухлинною природою проліферації не завжди 
очевидний, тому існують розбіжності щодо деяких уражень, 
зокрема, піогенної гранульоми (Godfraind C. et al., 2013), ве-
ретеноклітинної гемангіоми (Battocchio S. et al., 1993), епі-
теліоїдної гемангіоми (Sun Z.  J. et al., 2006). Деякі рідкісні 
судинні пухлини не включено до таблиці, де вказано «інші», 
оскільки кількість описаних рідкісних уражень швидко зро-
стає, їх опис можна знайти у спеціалізованих періодичних 
виданнях. 

Судинні мальформації поділяють на 4 групи: прості 
мальформації, комбіновані мальформації, мальформації ма-
гістральних судин та мальформації, асоційовані з іншими 
аномаліями. «Мальформації магістральних судин» – це тер-
мін, який, згідно з Гамбурзькою класифікацією, прийшов на 
зміну терміна «стовбурові». 
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Прості судинні мальформації
Більшість судинних мальформацій утворені одним ви-

дом судин (капіляри, лімфатичні судини, вени), за винят-
ком артеріовенозних мальформацій (АВМ), які утворені ар-
теріями, венами, капілярами (табл. 1.6). АВМ розглядають 
не як комбіновані мальформації артеріальних і венозних 
судин, а як окреме захворювання, у формуванні якого бе-
руть участь декілька видів судин. Вроджені артеріовеноз-
ні фістули також не вважають комбінованою судинною 
мальформацією. 

Капілярні мальформації 
в основному уражають шкі-
ру і слизові оболонки, мають 
вигляд плями від рожевого 
(рис. 1.4) до темно-червоно-
го кольору, часто згадуються 
як «винні плями». Вони на-
явні при народженні і зазви-
чай існують протягом усього 
життя. 

КМ можуть ставати темні-
шими та потовщуватися, ста-
вати рельєфними, поєднува-
тися з прискореним ростом м’яких тканин і кісток (Al-Adnani 
et al., 2006). Вони також можуть поєднуватися з іншими судин-
ними та несудинними аномаліями, синдромами. Окремі види 
КМ, які розташовані по серединній лінії голови, на чолі або 
потилиці, на повіках або переніссі, можуть з часом світліти і 
поступово зникати, зазвичай до 5-річного віку. Їх називають 
«простий невус» або «поцілунок ангела». 

Лімфатичні мальформації (ЛМ) утворені різноманітни-
ми лімфатичними каналами або кістами, вистелені ендоте-
ліальними клітинами з лімфатичним фенотипом. Виділяють 
макрокістоні, мікрокістозні та змішані ЛМ. Не існує єдиного 
консенсусу стосовно визначення макрокістозних та мікрокіс
тозних ЛМ (Elluru R. G. et al., 2014). З практичної точки зору ос-

Рис. 1.4. Хлопчик А., 8 місяців. Капі-
лярні плями лівої нижньої кінців-
ки.
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новною відмінністю є те, що макрокістозні ЛМ можна успіш-
но аспірувати і вони краще піддаються місцевому лікуванню з 
використанням склерозуючих та імуномодулювальних серед-
ників, що супроводжується клінічно значимим зменшенням 
їх розмірів (рис. 1.5). 

На противагу макрокістозним, мікрокістозні ЛМ складно 
піддаються лікуванню (рис. 1.6). 

Рис. 1.5. Дівчинка О., 7 міся-
ців, макрокістозна лімфатична 
мальформація шиї зліва: А – фото 
до лікування; В – МРТ в режимі Т2 
до лікування; С – через 2 місяці 
після І сесії імунотерапії ОК-432. 

А

B

C

Генералізовані лімфатичні аномалії (ГЛА) визначають як 
багатовогнищеві ЛМ, які можуть уражати шкіру, поверхневі 
м’які тканини, черевну та грудну порожнини, нерідко захоп
люють і кістки (Trenor C. C., Chaudry G., 2014). Може виника-
ти ексудація хільозної рідини в плевральну, перикардіальну, 
перитонеальну порожнини. Ураження кісток зазвичай яв-
ляють собою не прогресуючі субкортикальні вогнища. Від-
мінними є кісткові ураження при хворобі Горам–Стаут, яку 
також називають хворобою зникнення кісток, оскільки для 
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неї характерний прогресуючий остеолізис однієї або декіль-
кох кісток, ураження поширюється на сусідні м’які тканини 
(Lala  S. et al., 2013). Захворювання також поширюється на 
вісцеральні порожнини з виникненням хілотораксу, хілопе-
ритонеуму. В обох випадках ураження кісток можливі пато-
логічні переломи. 

Первинну лімфедему (рис. 1.7, 1.8) вважають підтипом 
ЛМ, що розвивається як наслідок первинного дизембріоге-
незу лімфатичних судин (Maclellan R. A., Greene A. K., 2014). 
На даний час встановлено численні мутації, які лежать в 
основі різноманітних типів лімфедеми (Nguyen H-L. et al., 
2014). 

Венозні мальформації (ВМ) часто проявляються як си-
нюшні утворення на поверхні шкіри при поверхневому роз-
ташуванні або м’які підшкірні пухлиноподібні утворення при 
більш глибокій локалізації, а також можуть уражати всі шари 
внутрішніх органів (Lee  B.  B. et al., 2007). Морфологічно ВМ 
можуть бути вогнищевими, багатовогнищевими та дифуз-
ними, останні, як правило, уражають увесь м’яз або кінцівку 
(рис. 1.9).

Характерною ознакою ВМ є м’яка консистенція, подат-
ливість при натисканні та здатність до збільшення у розмі-

Рис. 1.6. Дівчинка З., 4 роки, мікрокістозна лімфатична мальформація лівої 
половини обличчя: А – фото до лікування; В – МРТ в режимі Т2 до ліку-
вання; С – через 2 місяці після ІІІ сесії склеротерапії доксицикліном.

А B C
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Рис. 1.8. Дівчинка Т., 2,5 роки. 
Первинна лімфедема лівої 
верхньої кінцівки.

Рис. 1.7. Хлопчик Т., 9 місяців. Первинна лімфедема правої нижньої кінців-
ки (фото): А – різниця діаметра нижніх кінцівок; В – лімфатичний набряк 
м’яких тканин стопи і гомілковостопного суглоба справа.

А B

Рис. 1.9. Хлопчик Г., 3 роки. Обширні ве-
нозні мальформації лівої нижньої кін-
цівки, сідничної, поперекової ділянок.
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рах при підвищенні венозного тиску, наприклад при пробі 
Вальсальви або при напруженні (Dasgupta R., Patel M., 2014). 
У результаті сповільнення руху крові у морфологічно зміне-
них судинах відбувається тромбоутворення, що є причиною 
больового синдрому. Утворюються гіалінові організовані 
тромби (флеболіти), які можна пропальпувати, а також візу-
алізувати при використанні променевих методів досліджен-
ня. Для ВМ характерні коагуляційні розлади (Dompmartin A. 
et al., 2008).

ВМ можуть бути видимі при народженні, а у випадку гли-
боких міжм’язових локалізацій вперше проявляються у стар-
шому віці болем, який провокується інтенсивним фізичним 
навантаженням (Vogel  S. A. et al., 2013). ВМ можуть виника-
ти спорадично або бути спадковими, поєднуватися з іншими 
аномаліями, входити до складу синдромів.

Як спорадичні, так і спадкові ВМ утворені сіткою вен зі 
стоншеними стінками, дефектами у гладком’язових клітинах 
середньої оболонки, які пронизують навколишні тканини. 

Артеріовенозні мальформації (АВМ) є потенційно най
агресивнішим видом судинних мальформацій. Вони утво-
рені аномально розвиненими артеріями, венами і капі-
лярами, можуть містити прямі артеріовенозні комуніканти, 
що спричиняє шунтування крові (Uller W. et al., 2014). Вони 
можуть проявлятися як псевдокапілярні мальформації з 
локальною гіпертермією або пульсацією, інколи над ними 
можна вислухати шум, ураження має тенденцію до прогре-
сування з ускладненнями. Швидкий ріст АВМ відмічають у 
підлітковому періоді та у молодому дорослому віці (Liu A. S. 
et al., 2010), з прогресуванням пов’язані ускладнення, такі 
як больовий синдром, виразки, кровотеча, зрідка – серцева 
недостатність внаслідок шунтування крові. 

АВМ та артеріовенозна нориця можуть бути спорадични-
ми захворюваннями або зустрічатися у пацієнтів з спадковою 
геморагічною телеангіектазією (McDonald J. et al., 2011), інши-
ми аномаліями. 
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Комбіновані судинні мальформації
Комбіновані судинні мальформації включають дві або 

більше судинні мальформації в межах одного ураження. Це 
можуть бути прості мальформації, мальформації магістраль-
них судин або комбінації обох видів (табл. 1.7). Деякі комбіно-
вані мальформації поєднуються з шкірними КМ та супутніми 
ВМ, ЛМ, АВМ або ВМ з ЛМ. 

Мальформації магістральних судин
Ці мальформації уражають артерії, вени, лімфатичні суди-

ни великого діаметра. Вони включають аномалії у відходженні 
судин, їх прямуванні, кількості, довжині, діаметрі (аплазія, гі-
поплазія, ектазія/аневризма) та патологію клапанів. Уроджена 
артеріовенозна нориця та персистуючі ембріональні вени та-
кож входять до цього переліку (див. табл. 1.8, ст. 21).

Судинні мальформації, асоційовані з іншими аномаліями 
Судинні мальформації (прості та/або магістральних судин) 

можуть поєднуватися з аномаліями кісток, м’яких тканин, 
внутрішніх органів. Ці несудинні аномалії найчастіше прояв-
ляються прискореним, зрідка – уповільненим ростом кісток 
та/або м’яких тканин. Більшість із цих поєднань мають епоні-
мічні назви, що подано у таблиці 1.9. 

Таблиця 1.9. ISSVA класифікація судинних мальформацій. 
Судинні мальформації, асоційовані з іншими аномаліями

Синдром Кліппеля–Треноне: КМ+ВМ+/-ЛМ+надмірний ріст 
кінцівки
Синдром Паркса Вебера: КМ+АВФ+ надмірний ріст кінцівки
Синдром Сервел–Марторел: ВМ кінцівки+сповільнений ріст 
кісток 
Синдром Стерджа–Вебера: лицьові+лептоменінгеальні 
КМ+аномалії розвитку очей +/- надмірний ріст кісток та/або 
м’яких тканин
КМ кінцівок+вроджена непрогресуюча гіпертрофія кінцівок
Синдром Мафучі: ВМ+довгоклітинна гемангіома+енхондрома
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Макроцефалія–КМ (М–КМР)
Мікроцефалія–КМ
CLOVES синдром: ЛМ+ВМ+КМ+/-АВМ+надмірний ріст жирової 
тканини
Синдром Протея: КМ, ВМ, та/або М+асиметричний соматичний 
надмірний ріст 
Синдром Банаян–Рілі–Рувалькаба: АВМ+ВМ+макроцефалія, 
надмірний ріст жирової тканини 

Попередньо некласифіковані судинні аномалії
Незначна кількість судинних мальформацій не увійшла 

до попередніх класифікацій, оскільки не було остаточно ви-
значено, є вони пухлинами чи мальформаціями, або їх клі-
нічні та патоморфологічні особливості остаточно не з’ясова-
ні. Основними некласифікованими ураженнями є верукозна 
гемангіома і ангіокератома (Tennant  L.  B. et al., 2006), муль-
тифокальний лімфангіоендотеліоматоз з тромбоцитопенією/
шкірновісцеральний ангіоматоз з тромбоцитопенією, капо-
шиформний лімфангіоматоз (North P. E. et al., 2004; Prasad V. 
et al., 2005), фосфатази та тензиногомологічний тип (PTEN) 
гамартома м’яких тканин та «ангіоматоз» м’яких тканин 
(Kurek K. C. et al., 2012) (табл. 1.10). 

Таблиця 1.10. ISSVA класифікація судинних мальформацій. 
Раніше не класифіковані судинні аномалії

Верукозна гемангіома
Ангіокератома
Мультифокальний лімфангіоентоліоматоз з тромбоцитопенією/
шкірно-вісцеральний ангіоматоз з тромбоцитопенією (МЛТ/
ШАТ))
Капошиформний лімфангіоматоз
PTEN (тип) гамартома м’яких тканин / ангіоматоз м’яких тканин 

Генетичні причини судинних аномалій та інші додатки
Протягом останніх років швидко розвивається молеку-

лярна генетика, все більше СА мають підтверджену гене-
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тичну мутацію. Багато з ідентифікованих генів є причиною 
спадкових захворювань, проте встановлено, що численні 
мальформації розвиваються як наслідок постзиготних со-
матичних мутацій (Nguyen H-L. et al., 2014). Оскільки список 
ідентифікованих генетичних аномалій швидко збільшуєть-
ся, вони не включені в основні таблиці класифікації, а виді-
лені в окремі додатки. 

Переваги молекулярної генетики є очевидними в галузі 
вивчення судинних аномалій. Доведено, що інфантильна ге-
магіома є проліферуючою пухлиною, що виникає в результаті 
мутації ендотеліальних клітин-попередників. Є сім’ї зі схиль-
ністю до появи гемангіом, що наводить на думку про імовір-
ність мутації зародкової лінії. Ідентифіковано гени деяких 
спадкових судинних мальформацій та вивчено патогенез на 
трансгенних лабораторних мишах.

Хоча судинні мальформації виникають як структурні по-
рушення, вони не є незмінними. Динамічними є АВМ; вони 
прогресивно збільшуються у розмірах і рецидивують після ви-
далення. Можливо, плюрипотентні клітини, які знаходяться у 
стінці судин, відіграють провідну роль у рості та виникненні 
рецидивів АВМ. Проліферативна активність виникає у ділян-
ках тромбозів при венозних мальформаціях, призводячи до 
пухлиноподібного ураження, такого як папілярна ендотелі-
альна гіперплазія Масона, інтраваскулярна піогенна грану-
льома (Fishman S. J. et al., 2013), висококлітинна гемагіоендо-
теліома (Perkins P., Weiss S. W., 1996). Реактивний ангіогенез 
можна спостерігати і у випадку макрокістозних ЛМ (Kuo  T., 
Gomez L. G., 1979). Генералізовані лімфатичні аномалії в кіст-
ках, внутрішніх органах і м’яких тканинах можуть повіль-
но прогресувати, що спонукає до виникнення запитання: чи 
доцільним є збереження старого терміна «лімфангіоматоз»? 
Рідкісна судинна пухлина, що мала назву «капошиформний 
лімфангіоматоз» виникає на фоні існуючих лімфатичних 
мальформацій. Хірургам добре відомо, що неповне видалення 
ЛМ дає поштовх до регенерації каналів та формування пухир-
ців у шкірі та в рубцевій тканині (рис. 1.10). 
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Мікроскопічне досліджен-
ня видалених рецидивних 
АВМ нерідко виявляє сітку 
проліферуючих капіляропо-
дібних судин. Швидке про-
гресування АВМ може бути 
наслідком ангіогенезу та/або 
судинного ремоделювання. 
Ця гіпотеза підтверджена 
гістохімічними дослідження-
ми (Hashimoto T. et al., 2001). 

У рідкісних випадках су-
динні мальформації є перед
умовою виникнення зло-
якісних пухлин, зокрема 
лімфедема може бути джере-
лом саркоматозного розмно-
ження (Brieler H. S., Müller-Wiefel H., 1975).

Жодна із запропонованих класифікацій захворювань лю-
дини не є досконалою. Простий дихотомічний поділ судинних 
аномалій на пухлини і мальформації впровадив концепту-
альні рамки, в які вкладаються особливості клінічного пере-
бігу і лікувальної тактики. Проте не слід ставати заручником 
термінів прийнятої номенклатури. Наприклад, інфантильна 
гемангіома може мати великі живильні артерії і дренуючі 
вени, що супроводжується перерозподілом крові, серцевою 
недостатністю, що нагадує артеріовенозні мальформації. 
«Люди думають категоріями» – написав Steven Pinker (1999), 
американський психолінгвіст. Класифікація захворювань є 
успішною лише у тому випадку, коли вона має за мету вста-
новлення точного діагнозу, допомагає у плануванні лікуван-
ня та спрямовує у вивченні патогенезу. Бінарна класифікація 
судинних аномалій є біологічною за своєю сутністю, у якій 
властивості клітин корелюють з клінічним перебігом. Вона 
має практичне застосування – в багатьох випадках ретель-
ний анамнез та повторні клінічні обстеження дозволяють 

Рис. 1.10. Хлопчик Г., 6 років, 3 
роки після резекції лімфатичної 
мальформації шиї. Шкірні лімфа-
тичні вузлики за ходом післяопера-
ційного рубця.
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встановити вірний діагноз без застосування додаткових ме-
тодів обстеження. 

Патогістологічна характеристика судинних 
аномалій

За свідченням авторів біологічної класифікації (Mulliken 
and Glowacki, 1982), для диференціювання судинних пухлин 
і судинних мальформацій достатньо світлової мікроскопії з 
забарвленням препарату гематоксиліном-еозином. Імуно-
гістохімічні способи дослідження, впроваджені в практику 
пізніше, дозволяють уточнити діагноз у сумнівних, за резуль-
татами звичайної мікроскопії, випадках. 

Загалом для судинних пухлин характерна проліферація 
ендотеліальних клітин. Проліферативна фаза гемангіоми 
характеризується процесом ангіогенезу в пухлині. Пухлина 
складається з розширених ендотеліальних клітин, які швидко 
діляться і формують конгломерат синусоїдальних судинних 
канальців (Frieden I. J. et al., 2005), просвіт судин не визнача-
ється (рис. 1.11, А). Для клітин характерне високе співвідно-
шення ядро/цитоплазма (рис. 1.11, В). Васкуляризація здійс-

Рис. 1.11. Світлова мікроскопія, забарвлення гематоксиліном-еозином. ІГ, 
фаза проліферації: А – збільшення ×10. Густе скупчення клітин, просвіт 
судинних синусоїдальних канальців важко визначити; В – збільшення 
×20. Ядро займає майже усю площу клітини. 

А B
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нюється розширеними артеріями та дренується зміненими 
венами. 

Фаза інволюції характеризується пригніченням ангіогене-
зу і апоптозом ендотеліальних клітин. Ендотеліальні клітини 
пухлини сплощуються, судинні канали розширюються, пух-
лина набуває часточкової структури з подальшою заміною на 
фіброзно-жирову строму (рис. 1.12). Із збільшенням фіброзної 
тканини зменшується кількість судинних каналів. 

Рис. 1.12. ІГ, фаза інволюції. Світлова мікроскопія, забарвлення гематокси-
ліном-еозином: А – збільшення ×10; В – збільшення ×20. Диференціюють-
ся розширені судинні канали, у просвіті яких еритроцити (С) і дрібні вог-
нища проліферації (П). 

А

B

С

П

У 2000 році North P. E. і співавтори опублікували повідом-
лення, що для інфантильної гемангіоми у всіх фазах розвитку 
характерним є глюкозотранспортний білок GLUT1, який ви-
явлено в тканині ІГ у дітей віком від 1 місяця до 11 років. При 
судинних мальформаціях у пацієнтів віком від 5 до 75 років 
GLUT1 не знайдено (North et al., 2000). Диференціювати геман-
гіоми і АВ мальформації запропоновано також за наявністю 
нервових волокон, які виявляють у судинних мальформаціях та 
не визначають у тканині гемангіоми (Adegboyega et al., 2005). 

Тригери ангіогенезу та інволюції пухлини невідомі.
Китицева (tufted) ангіома і капошиформна гемангіоендо-

теліома. Ці судинні пухлини зустрічаються рідко, є агресив-
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нішими і більш інвазивними, ніж інфантильна гемангіома 
(Fevurly  R.  D., Fishman  S.  J., 2012). Китицева ангіома і капо-
шиформна гемангіоендотеліома мають багато спільних клі-
нічних і гістологічних особливостей, зокрема, обидві пухлини 
зазвичай наявні при народженні, проте інколи можуть клініч-
но проявлятися і постнатально, для них характерне односто-
роннє ураження з типовою локалізацією в ділянці тулуба, пле-
ча, стегна, або у ретроперитонеальному просторі. Китицева 
ангіома має вигляд еритематозної плями або бляшки і гістоло-
гічно представлена дрібними китицями капілярів (рис. 1.13). 

Рис. 1.13. Китицева ангіома. Світлова мікроскопія, забарвлення гематокси-
ліном-еозином: А – збільшення ×10: дрібні скупчення капілярів («китиці») 
в дермі; В – збільшення ×20: «китиці» складаються з капілярів, оточених 
колагеном.

А B

Капошиформна гемангіоендотеліома зазвичай займає ве-
лику площу, має червоно-фіолетове забарвлення, оточена ек-
хімозами, не має чітко окреслених меж (Enjolras O. et al., 2008). 
Можливі генералізовані петехії як прояв тромбоцитопенії на 
фоні феномену Казабаха–Меріт. Гістологічно виявляється ін-
фільтрація тканин ендотеліальними клітинами.

Загалом судинні мальформації можуть бути поодинокими, 
множинними, локальними або поширюватися через мʼяко
тканинні структури, захоплювати порожнини, мʼязи, жиро-
ву, кісткову тканини або нервово-судинні структури, суглоби. 
При мікроспічному дослідженні усі судинні мальформації 
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являють собою нерівномірно розширені судинні канали, які 
мають стінку різної товщини і вистелені зрілими ендотеліаль-
ними клітинами (Mulliken and Glowacki  J., 1982, Fishman and 
Mulliken, 1993). 

Капілярні мальформації (КМ) утворені розширеними капі-
лярами і венулами (рис. 1.14, А), які розташовані поверхнево 
в шкірі (Mills et al, 1997). Ці аномальні судини, як правило, ок-
руглої форми, їх стінки містять мінімальну кількість колагену 
і перицитів (рис.  1.14, В), порівняно з стінкою нормального 
капіляра (рис. 1.14, С) вкриті плоским, видовженим, мітотич-
но неактивним ендотелієм (Kozakevich and Mulliken, 2013). 

Уражені судини повільно розширюються з часом, набува-
ють темнішого кольору, у підліткову віці можуть приєднува-

Рис. 1.14. Капілярні мальформації 
шкіри. Світлова мікроскопія, за-
барвлення гематоксиліном-еози-
ном: А – збільшення ×20: в товщі 
дерми судини круглої форми з тон-
кою стінкою; В – збільшення ×40: 
стінка судини стоншена, містить 
мінімальну кількість колагену; С – 
нормальна судина мікроциркуля-
торного русла шкіри, збільшення 
×40.
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тися вузликові ектазії, які прогресують з віком (Klapman and 
Yao, 2001). Поверхня шкіри стає нерівною, нагадує бруківку, гі-
стологічно це проявляється розширенням судин більш глибо-
ких шарів шкіри, підшкірної клітковини, м’язів, формуванням 
вузлів з конгломератів судин, фіброзними змінами дерми, за-
купорюванням фолікулів і утворенням перифолікулярних мі-
кроабсцесів. КМ часто поєднуються з вадами розвитку мʼяких 
тканин і кісток.

Венозні мальформації (ВМ) утворені канальцями різно-
го діаметра, які вистелені плоским неактивним ендотелієм і 
оточені нерівномірно розподіленими гладком’язовими кліти-
нами. При ВМ визначаються дефіцит внутрішньої еластичної 
пластини та місцями – відсутність гладкомʼязових волокон у 
стінках судин (рис. 1.15), що призводить до прогресуючої ек-
тазії (North P. E. and Mihm M. C., 2001). 

У просвіті ВМ часто виявляють тромби на різних стадіях 
організації, флеболіти. Деякі тромби реканалізуються, в ді-
лянках інших тромбів виникають інтраваскулярна папілярна 
гіперплазія, вегетація, так звана «пухлина Масона», вперше 
описана автором у 1923 році (Kozakewich H. P., Mulliken J. B., 

Рис. 1.15. Венозна мальформація шкіри. Світлова мікроскопія, забарвлен-
ня гематоксиліном-еозином: А – збільшення ×10: судини різного діаметра 
і форми, зі стінками різної товщини, в окремих судинах стінка відсутня 
(вказано стрілкою), у порожнині судинних каналів еритроцити; В – збіль-
шення ×4, у товщі дерми судинні канальці різної форми і розмірів, з стін-
ками різної товщини. 

А В
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2013). Ці гістологічні зміни розглядають як реактивну пролі-
ферацію ендотелію у відповідь на тромбоутворення. 

Гістологічні знахідки при АВМ значно різняться залеж-
но від локалізації ураження та віку пацієнта (Kozakewich  H.  P., 
Mulliken J. B., 2013). Загальними ознаками є шар артерій велико
го калібру, тонкостінні вени та різноманітні компоненти дрібних 
судин (рис. 1.16). Товстостінні артерії мають різний діаметр, на-
віть на ділянках невеликої протяжності, що проявляється їх зви-
вистим контуром, який виявляють при проведенні ангіографії.

Рис. 1.16. АВМ. Світлова мікроскопія, забарвлення гематоксиліном-еози-
ном: А – збільшення ×4, артерія нерівномірного діаметра з товстою стін-
кою (1), тонкостінні вени (2); В – збільшення ×10, у стінки артерії недифе-
ренційовані шари. 
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Лімфатичні мальформації при гістологічному дослідженні 
являють собою канальці різного розміру з незначно вираже-
ним ендотеліальним вистиланням та ділянками кубоподібно-
го ендотелію. Канальці малого діаметра мають лише ендотелі-
альне вистилання, а великі містять нерівномірно розташовані 
гладком’язові волокна. Стінки судин різної товщини. Просві-
ти деяких канальців порожні, інші містять блідий еозинофіль-
ний білок, скупчення лімфоцитів, іноді гемосидеринофаги, 
еритроцити (рис. 1.17). 

Стінки великих кіст є товстими, до їх складу входять фіб
розна тканина з міофібробластами, поодинокими гладком’я-
зовими клітинами, ендотелій на деяких ділянках відсутній 
(Kozakevich H. P. and Mulliken J. B., 2013). 
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Шкірна форма ЛМ (часто позначається латинським термі-
ном «lymphangioma circumscriptum») представлена просопо-
дібними папулами, які переважно локалізовані в одній ділянці 
(Marler  J.  J., Mulliken  J.  B., 2005). При гістопатологічному до-
слідженні виявляють, що папілярний шар дерми розширений 
тонкостінними канальцями, з формуванням везикулів, ви-
повнених прозорою рідиною, інколи кров’ю (рис. 1.18). Стін-

Рис. 1.17. ЛМ. Світлова мікроскопія, забарвлення гематоксиліном-еози-
ном: А – збільшення ×10, канальці різного розміру, окремі мають тонку 
стінку (1), в інших стінка відсутня (2), у просвіті містяться еритроцити та 
рідина; В – збільшення ×20, везикули без виражених стінок, у просвіті – 
рідина. 

А В

Рис. 1.18. Шкірна ЛМ. Світлова мікроскопія. А – збільшення ×20, папілярний 
шар дерми з тонкостінними канальцями, виповненими переважно еритро-
цитами; В – збільшення ×10, папілярний шар дерми з формуванням везикулів, 
виповнених рідиною, які не містять формених елементів крові. 

А В
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ки канальців зазвичай утворені лише базальною мембраною і 
ендотелієм. Захворювання нерідко ускладнюється утворенням 
виразок, інфікуванням, приєднанням запалення, тромбозу. 
Має високий ризик рецидиву після хірургічного видалення.

Раніше вважали, що збільшення розмірів судинних 
мальформацій відбувається виключно за рахунок накопичен-
ня рідини в їх просвіті. Проте згодом виявлено проліфера-
тивну активність капілярів, переважно в АВМ (Meijer-Jorna et 
al., 2007). Не виключено, що повільні проліферативні процеси 
відбуваються і в судинних мальформаціях з повільним крово-
током, чим можна пояснити їх рецидиви після хірургічного 
видалення. 

Первинна лімфедема класифікується як вроджена вада, 
оскільки більшість пацієнтів мають вроджені дефекти систе-
ми транспорту лімфи. Вроджені дефекти лімфатичної системи 
найчастіше являють собою гіпоплазію, гіперплазію або апла-
зію лімфатичних судин та/або лімфатичних вузлів (Lee B. B. et 
al., 2007). Проте не усі пацієнти з первинною лімфедемою ма-
ють видимі структурні дефекти лімфатичної системи. Напри-
клад, для «спадкової сімейної лімфедеми», відомої як хвороба 
Мілроя (Eliachar E. et al., 1970), не характерні макроструктурні 
дефекти лімфатичних судин. Первинні і колекторні лімфа-
тичні судини розвинені достатньо, проте порушена первин-
на абсорбція лімфи, що відображає функціональний дефект 
(Lee B.B., 2011). При синдромі «лімфедема-дистихіаз» відсутні 
лише клапани в просвіті лімфатичних колекторів, що призво-
дить до рефлюксу лімфи (Erickson R. P., 2001). 

Діагностика судинних аномалій

Клінічний діагноз судинних аномалій може бути склад-
ним навіть для міждисциплінарних спеціалізованих центрів, 
оскільки ці ураження можуть маскувати одне одного і деякі 
злоякісні новоутворення (Boon L. M. et al., 1995, Dompmartin A. 
et al., 2006). У багатьох випадках досвідчений клініцист може 
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встановити діагноз, базуючись на анамнезі захворювання 
(наявність при народженні, динаміка росту, зміни під впли-
вом зовнішніх чи внутрішніх чинників, наприклад, травми, у 
пубертатний період, сімейний анамнез), та результатах фізи-
кального обстеження. Важливими клінічними особливостями 
є колір (варіанти рожевого, червоного, синього і фіолетового), 
характер поверхні (плоска, припіднята, плямиста, з ділянка-
ми гіперкератозу чи виразкування), локалізація, розмір, роз-
повсюдження (поодинокі чи множинні), пальпація (щільні, 
мʼякі, податливі, наявність включень, флуктуації), темпера-
тура (підвищена чи нормальна), болючість (спонтанна чи у 
відповідь на дію провокуючих чинників), аускультація (шуми) 
(Dompmartin A. et al., 2010). 

Проте не слід гіперболізувати діагностику, спираючись 
виключно на власний досвід. Більш як половина пацієнтів з 
судинними мальформаціями, які потрапили до Бостонської 
дитячої спеціалізованої клініки, надходили з невірним діаг
нозом (Konez O., Burrows P. E., 2002). Складні форми потребу-
ють ретельного обстеження із застосуванням сучасних мето-
дик і технічних засобів. 

Різні інструментальні методи обстеження, до яких нале-
жать оглядова рентгенографія, ультразвукове дослідження 
(УЗД), компʼютерна томографія (КТ), компʼютерна ангіогра-
фія (КТА), магнітно-резонансна томографія (МРТ) та ангіо-
графія у плані візуалізації судинних аномалій мають різну 
інформативність (Dubois J., Alison M., 2010). Тому для уник-
нення необґрунтованих діагностичних процедур та запізні-
лої чи невірної діагностики доцільно впроваджувати локаль-
ний діагностичний алгоритм (Legiehn  G.  M., Heran  M.  K.  S., 
2010). Іншими словами, якщо у пацієнта нетипова хроноло-
гія історії захворювання (ураження зʼявилося гостро або не 
проявлялось роками), або попередні результати обстеження 
виявили неспецифічні, неоднозначні ознаки, можливо, необ-
хідно використати альтернативні способи діагностики, інші 
способи візуалізації або біопсію (Legiehn G. M., Heran M. K., 
2008).
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УЗ-дослідження як перший крок у візуалізації судинних 
аномалій 

Навіть якщо пацієнт звертається у центр судинних анома-
лій з результатами попередніх досліджень, першим обстежен-
ням повинно бути УЗД з використанням режиму Доплера та/
або кольорового доплерівського сканування (КДС). У дітей з 
типовими проявами судинних аномалій первинне УЗ-скану-
вання дозволить відрізнити судинні пухлини, мальформації з 
повільним (ВМ або ЛМ) та швидким (АВМ) кровотоком. 

При гемангіомах УЗД проводять з метою діагностики, а та-
кож для моніторингу ефективності медикаментозної терапії 
і для визначення показань до операційного лікування. УЗД в 
режимі сірої шкали дозволяє визначити локалізацію, структу-
ру, розміри ураження, режим Доплера та КДС – інтенсивність 
кровопостачання (рис. 1.19).

Рис. 1.19. Дівчинка З., 3 місяці. Ін-
фантильна гемангіома привушної 
ділянки справа, фаза проліферації: 
А – фото; В – УЗД в режимі сірої 
шкали визначає гіпоехогенну ча-
сточкову структуру; С – інтенсивне 
кровопостачання в режимі КДС. 
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ЛМ при УЗД у режимі сірої шкали являють собою кістозні 
утворення з анехогенним вмістом (рис. 1.20), кровотік може 
визначатися лише в перетинках. 

Рис. 1.20. Хлопчик С., 1,5 року. Кістозна лімфатична мальформація в ділян-
ці шиї: А – фото; В – УЗД в режимі сірої шкали, анехогенні порожнини з 
перетинками.
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Проте навіть для досвідченого спеціаліста диференційний 
діагноз судинних пухлин з судинними мальформаціями може 
бути складним.

Можливості вимірювання розмірів судинних мальформа-
цій під час ультразвукового обстеження обмежені, що поясню-
ється наявністю нерівних інфільтративних границь, а також 
великими розмірами, коли неможливо візуалізувати цілісне 
ураження під час одного сканування (Trop I. et al., 1999).

Діагноз ІГ м’яких тканин зазвичай встановлюють на основі 
фізикального обстеження та результатів УЗД. Для діагностики 
інфантильних гемангіом МРТ використовують зрідка, лише 
у сумнівних випадках, при глибоких ураженнях і незміненій 
шкірі (рис. 1.21), коли необхідно визначити поширеність про-
цесу, для визначення тактики лікування та оцінки його ефек-
тивності (Flors L. et al., 2011). 

МРТ є неінвазивним та інформативним способом діа-
гностики судинних мальформацій, який базується на визна-
ченні часточкових структур, ділянках сигнальних порож-
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нин та гемодинамічних характеристиках (Moukaddam et al., 
2009). МРТ візуалізація у режимах Т1 і Т2 є золотим стандар-
том діагностики судинних мальформацій з повільним кро-
вотоком, її не можна замінити МР-ангіографією, оскільки 
її чутливість до потоку рідини не дає додаткової корисної 
інформації (Konez  O., Burrows  P.  E., 2002). У режимі Т1 і Т2 
(рис. 1.22) можна визначити анатомічні співвідношення між 
судинними ураженнями і сусідніми органами, нервами, су-
хожиллями і мʼязами (Dubois J., Garel L., 1999). 

КТ має обмежене застосування для діагностики судинних 
мальформацій з повільним кровотоком, навіть з викорис-
танням йодовмісних контрастних препаратів. Результати об-
стеження вказують лише на інтенсивність кровопостачання 
(Enjolras  O., 2007). Проте у певних кілінічних випадках слід 
відзначити переваги КТ (Bittles et al., 2005). Проведення МРТ 
вимагає 20 хвилин або більше, у дітей молодшого віку обсте-
ження проводять з використанням седації або загального зне-
болювання. На відміну від МРТ, проведення КТ триває менше 
і може бути швидкою альтернативою у пацієнтів з нестабіль-
ним станом, серцево-судинною чи дихальною недостатністю 
(рис. 1.23). 

Рис. 1.21. Дівчинка К., 4 місяці, ІГ привушної ділянки, МРТ в аксіальній 
проекції: А – режим Т2; В – контрастування томовістом демонструє ін-
тенсивне накопичення контрасту (*). 
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*
*
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Крім того, КТ застосовують у випадку протипоказань до 
проведення МРТ, зокрема, за наявності пейсмекера, хірур-
гічних кліпс, які можуть спричинити магнітні артефакти. КТ 
з контрастуванням має переваги у випадку діагностики су-
динних аномалій легень. Додатково при КТ можна виявити 
наявність флеболітів, що характерно для ВМ, а також кісткову 
деструкцію в результаті тривалої компресії або як ознаку пев-
них ЛМ. 

Загалом при всіх ураженнях, коли виявлено нетиповий 
клінічний перебіг або нехарактерну картину під час різних 

Рис. 1.22. Хлопчик М., 2 роки, кістоз-
на лімфатична мальформація ве-
ликих розмірів: А – фото; В – МРТ в 
режимі Т2, сагітальна проекція; С – 
МРТ в режимі Т2, фронтальна про-
екція. МРТ візуалізація дозволяє ви-
явити структуру утворення, а також 
його поширення в середостіння (1), 
ураження язика (2). 
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Рис. 1.23. Дівчинка А., 3 роки, пухли-
ноподібне утворення шиї і дна по-
рожнини рота, стридор: А  – фото; 
В,  С – КТ в аксіальній проекції, 
видно зміщення верхніх дихальних 
шляхів у здоровий бік (стрілка).
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методів візуалізації, необхідно виконати біопсію (Fayad L. et 
al., 2006). 

Коагуляційні порушення у пацієнтів з судинними 
аномаліями 

У 1940 році Haig Kasabach і Katharine Merritt описали клі-
нічний випадок гігантської «капілярної гемангіоми» стег-
на у хлопчика віком 2 місяці, яка поєднувалася з геморагіч-
ним синдромом («пурпурою») та тяжкою тромбоцитопенією 
(Kasabach & Merritt, 1940). На жаль, після публікації цієї статті 
термін «синдром Касабаха–Меріт» стали використовувати як 
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загальний епонім для опису коагуляційних порушень при різ-
них судинних ураженнях як у дітей, так і у дорослих. Згодом 
було доведено, що тромбоцитопенія є характерною ознакою 
феномену Kasabach–Merritt, який розвивається як усладнен-
ня судинних пухлин двох видів: капошиформної гемангіоен-
дотеліоми, і tufted ангіоми та нехарактерний для гемангіом і 
судинних мальформацій (Weibel L., 2011). Цей вид тромбоци-
топенії скоріше можна назвати феноменом, а не синдромом, 
оскільки він характерний лише для двох видів судинних пух-
лин. 

Пацієнтам з венозними мальформаціями властива локаль-
на внутрішньосудинна коагуляція (Dompmartin A. et al., 2009). 
Біль у ділянці судинних мальформацій, а також наявність фле-
болітів підвищують небезпеку коагулопатії, яка описана під 
назвою «внутрішньосудинного коагуляційного феномену» 
(Mazoyer E. et al., 2008). Коагуляційні порушення є наслідком 
хронічного венозного стазу всередині великих нерівномірних 
венозних просторів, що індукує утворення тромбів. Відбува-
ється локальне підвищення споживання факторів згортання 
крові, швидше, ніж захоплення тромбоцитів, що спричинює 
підвищення вмісту D-димерів та у тяжких випадках супрово-
джується зниженням рівня фібриногену. Рівень тромбоцитів 
зазвичай у межах норми. D-димери є продуктом розпаду фі-
брину за участі плазміну (Mazoyer E. et al., 2002). Тяжкість ко-
агулопатії корелює з поширеністю судинних мальформацій. 
Ускладненнями коагулопатії можуть бути внутрішньочереп-
ні крововиливи, масивні маткові і кишкові кровотечі, великі 
і розповсюджені тромбози судин черевної порожнини і таза 
(Mazereeuw-Hautier J. et al., 2007). 

ЛМ, особливо ті, що займають велику площу, можуть су-
проводжуватися помірною тромбоцитопенією або більш тяж-
кими коагуляційними розладами, такими як дисеміноване 
внутрішньосудинне згортання крові. 

Пацієнти з судинними аномаліями, особливо великих і 
гігантських розмірів, потребують гематологічного обстежен-
ня в клініці, оскільки у них існує потенційний ризик коагу-
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лопатії. Об’єм обстежень повинен включати загальний ана-
ліз крові з визначенням тромбоцитів, а також коагулограму, 
у якій обов’язкове визначення рівня D-димерів, фібриногену, 
активованого часткового тромбопластинового часу. Пацієнти 
з виявленими порушеннями у коагуляційній системі перед 
хірургічними втручанням чи інвазивними процедурами, які 
здатні впливати на систему коагуляції, потребують консуль-
тації гематолога. 

Венозні мальформації, що супроводжуються больовим 
синдромом, нерідко потребують операційного лікування. 
Еластична компресія, якщо вона є можливою, зменшує вну-
трішньосудинний простір і зменшує прояви коагулопатії 
(Dompmartin A. et al., 2008). 

Пацієнтам старшого віку профілактику тромбоемболічних 
ускладнень в периопераційному періоді проводять в основно-
му низькомолекулярним гепарином (Weitz, 1997). 

Для судинних аномалій характерні коагуляційні пору-
шення, які істотно різняться для судинних пухлин, судинних 
мальформацій та їх видів (табл. 1.11).

Таблиця 1.11. Диференційна діагностика феномену 
Касабаха–Меріт та хронічної локальної внутрішньосудинної 

коагулопатії, асоційованої з венозними мальформаціями

Ознака Феномен Касабаха–
Меріт Локальна коагулопатія

1 2 3

Вік появи 
перших 
симптомів

Новонароджені та діти 
грудного віку

У різні вікові періоди 
(від народження до 
дорослого віку)

Патологічна 
передумова

Судинні пухлини: кити
цева ангіома та капоши
формна гемангіоендоте-
ліома

Венозні мальформації, 
зазвичай великої площі

Кількість 
тромбоцитів

Дуже низька (5000 – 
10000/мм3)

Помірно знижена 
(90000 – 100000 /мм3) 
або нормальна
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1 2 3

Інші 
коагуляційні 
порушення 

Помірно підвищений 
рівень D-димерів, 
зниження фібриногену

Дуже високий рівень 
D-димерів, зниження 
фібриногену

Патогенез Руйнування 
тромбоцитів всередині 
пухлини

Патологія судинної стін-
ки, локальне прискорен-
ня фібринолізу 

Ускладнення Внутрішні кровотечі, 
в тому числі 
інтракраніальні

Локальні тромбози, 
тромбофлебіти можуть 
спричинити ДВЗ-син-
дром та високий ризик 
тробоемболії на фоні 
травми, хірургічних 
втручань, склеротерапії 

Принципи 
лікування

Видалення пухлини, 
якщо можливо
Медикаментозна 
терапія

Прямі антикоагулянти
Медикаментозні 
середники неефективні

Прогноз Ліквідується на фоні 
зменшення розмірів 
пухлини

ВМ персистують 
протягом усього життя, 
перебіг погіршується 

Проспективне дослідження системи згортання крові прове-
дено у 64 пацієнтів віком від 1 місяця до 15 років з судинними 
аномаліями. У дослідження включено 26 (40,6 %) дітей з судинни-
ми пухлинами та 38 (59,4 %) пацієнтів з судинними мальформа-
ціями. При встановленні діагнозу враховували наступні крите-
рії: вік, одно- чи двобічне ураження, розмір, анатомічна ділянка 
(голова, шия, грудна клітка, черевна порожнина і таз, верхні та 
нижні кінцівки), поширення на декілька анатомічних ділянок. 

Серед судинних пухлин у 14 дітей були гемангіоми м’яких 
тканин площею понад 10 см2 та у 6 дітей – гемангіоми печін-
ки. Серед 20 дітей з гемангіомами великих розмірів інфантильні 
діагностовано у 17 випадках, гемангіоми зі спонтанною інво-
люцією – у 3. Вік дітей з гемангіомами на момент обстеження 

Продовження табл. 1.11
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складав від 2 до 14 місяців. Рідкісні, локально агресивні пухлини 
діагностовано у трьох пацієнтів: капошиформна гемангіоендо-
теліома у дітей віком 1 і 6 місяців та tufted ангіома у хлопчика 
14 років. Обстежено 3 дитини з гемангіомами голови і шиї, що 
були складовою частиною PHACE-синдрому. 

Серед судинних мальформацій переважали мальформації з 
повільним кровотоком (n=34), зокрема, кістозні форми лімфа-
тичних мальформацій (ЛМ) у 15 дітей, первинна лімфедема у 
8 дітей, венозні мальформації (ВМ) у 11 дітей, в тому числі у 
трьох дітей – множинні венозні мальформації шлунково-киш-
кового тракту, ускладнені хронічною шлунково-кишковою кро-
вотечею. Проведено також дослідження коагуляційних розладів 
у двох дітей з артеріовенозними мальформаціями. У двох ді-
вчаток, віком 2 та 8 років, діагностовано комбіновану судинну 
мальформацію у складі CLOVES-синдрому. Вік дітей з судинними 
мальформаціями складав від 4 місяців до 15 років. 

Проводили лабораторне дослідження периферійної крові, яку 
отримували із вени, що знаходиться поза ділянкою ураження. 
Визначали кількість тромбоцитів (референтне значення 150–
400  × 103/µL, конвертоване до 109), рівень фібриногену (рефе-
рентні значення 2–4 г/л), D-димерів в плазмі крові (референтне 
значення × 0,5 µL/мл).

Для візуалізації судинних мальформацій з повільним крово-
током використовували МРТ у режимах Т1, Т2, STIR. Діагноз 
гемангіом м’яких тканин підтверджували ультразвуковим 
дослідженням (УЗД) в режимах сірої шкали та кольорового 
доплерівського сканування (КДС). Діагноз гемангіом печінки 
встановлювали при УЗД з обов’язковим використанням ре-
жиму КДС та підтверджували КТ з контрастуванням. Для 
діагностики АВМ використовували КТ з контрастуванням 
та селективну ангіографію. Діагноз рідкісних судинних пух-
лин підтверджено гістологічним дослідженням біопсійного 
матеріалу.

Оскільки зниження рівня тромбоцитів у крові при судинних 
пухлинах насамперед пов’язане з руйнуванням кров’яних тілець в 
аномальних судинах пухлини (Weibel L., 2011), у дослідження було 
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включено лише пацієнтів з судинними пухлинами великих розмі-
рів, площа яких перевищувала 10 см2. Зокрема, це інфантильні 
гемангіоми в ділянці голови і шиї (n=4), тулуба (n=2), верхніх і 
нижніх кінцівок (n=3), промежини (n=3). У 5 (41,7 %) обстежених 
ураження були множинними. Серед гемангіом печінки множинні 
вогнища, що поєднувалися з численними шкірними елементами 
(n=4), та фокальна гемангіома (n=1) розцінені як інфантильні, 
та в одному випадку – гемангіома зі спонтанною еволюцією. Та-
кож гемангіоми зі спонтанною інволюцією великих розмірів діа-
гностовано в ділянці стегна та плеча. В усіх дітей з гемангіома-
ми як поверхневих тканин, так і печінки, рівень тромбоцитів, 
фібриногену та D-димерів був у межах норми. 

Тяжку тромбоцитопенію діагностовано у двох пацієнтів ві-
ком 1 та 6 місяців з капошиформною гемангіоендотеліомою. У 
новонародженої дівчинки з пухлиною, що охоплювала всю верхню 
кінцівку та частково плечовий пояс, при повторних досліджен-
нях периферійної крові протягом перших двох місяців життя 
рівень тромбоцитів коливався в межах 8–12 х 109/л.

Повторні трансфузії тромбоцитарної маси мали тимча-
совий та нестійкий ефект. Оскільки площа ураження не дозво-
ляла провести операційне видалення пухлини, проводили кон-
сервативну терапію. У дівчинки віком 6 місяців капошиформна 
гемангіоендотеліома нижньої кінцівки мала локальний харак-
тер, рівень тромбоцитів коливався в межах 60–80  х  109/л. 
Tufted ангіому обох нижніх кінцівок діагностовано у підлітка 
віком 14 років. Пухлина характеризувалася швидким ростом. 
Не зважаючи на агресивний характер росту пухлини, рівень 
тромбоцитів у пацієнта залишався в межах норми. У двох ді-
тей з локально агресивними пухлинами відмічали помірно зни-
жений рівень фібриногену (до 1,6–1,9  г/л), D-димери в межах 
норми.

У дослідження також включено трьох дітей з PHACES-син-
дромом, оскільки для них характерні гемангіоми великого роз-
міру, з дифузним інфільтративним ростом, характерної лока-
лізації, що відповідають дерматомам у ділянках голови і шиї. 
Гематологічні порушення у цих пацієнтів не виявлені.
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Обстежено 23 дитини з ЛМ віком від 6 місяців до 15 років. У 
15 дітей діагноз кістозних форм ЛМ підтверджено МРТ, усі ура-
ження мали площу понад 10 см2, локалізувалися в ділянці голови 
і шиї (n=7), аксилярної ділянки і грудної стінки (n=5), заочере-
винного простору, попереково-крижової ділянки (n=3). Первинну 
лімфедему діагностовано у 8 дітей віком від 1 до 15 років. Для 
підтвердження діагнозу лімфедеми у типових випадках обмежу-
валися УЗД з доплерівським скануванням судин нижніх кінцівок, у 
сумнівних випадках застосовували КТ з контрастуванням (n=3) 
та МРТ малого таза і нижніх кінцівок (n=2). Лімфедему верхніх 
кінцівок діагностовано у 3 дітей, нижніх кінцівок – у 5 дітей, се-
ред них двобічне ураження спостерігали у двох (25 %) випадках. 
При повторному обстеженні усі досліджувані показники згор-
тання крові були в межах норми. Істотних відхилень у функції 
згортання крові не виявлено також у двох дівчаток з CLOVES 
синдромом, у яких спостерігали надмірні жирові розростання в 
ділянці тулуба, кістозні ЛМ заочеревинного простору, капілярні 
мальформації, а також аномалії скелета.

Венозні мальформації (ВМ) діагностовано в 11 дітей віком 
від 1 до 15 років. ВМ великих розмірів у ділянці шкіри, підшкірної 
клітковини і м’язів грудної клітки діагностовано в одного хлоп-
чика віком 2 роки, ВМ в аксилярній ділянці – у 3 дітей, в тому 
числі рецидиви після попередніх оперативних втручань у двох 
випадках, ВМ нижніх кінцівок – у 3 випадках, ВМ промежини і 
малого таза – в однієї дитини, множинні венозні мальформа-
ції шлунково-кишкового тракту – у трьох дітей. Істотне під-
вищення рівня D-димерів у периферійній крові (більше 4 µL/мл) 
спостерігали у всіх трьох випадках венозних мальформацій 
шлунково-кишкового тракту, вік дітей на момент обстежен-
ня складав 8 місяців, 1 рік та 7 років. Помірне підвищення рівня 
D-димерів у периферійній крові (більше 1 µL/мл) було у випадку 
обширних ВМ тулуба, ВМ промежини і малого таза (n=1), реци-
дивної ВМ аксилярної ділянки (n=1). В останньому випадку ви-
значалися множинні флеболіти в ділянці ураження. 

У дітей з множинними ВМ шлунково-кишкового тракту 
виявлено також помірне зниження фібриногену (в межах 1,5–
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1,7  г/л). У дітей з локалізованими ВМ нижніх кінцівок рівень 
D-димерів та фібриногену у плазмі крові був у межах норми. За-
галом серед 11 дітей з венозними мальформаціями у 6 (54,5 %) 
виявлено ознаки локальної внутрішньосудинної коагулопатії, 
що проявлялося істотним підвищення рівня D-димерів та по-
мірним зниженням фібриногену периферійної крові. У більшості 
випадків ураження займали велику площу (n=2) або були мно-
жинними (n=3), в одному випадку супроводжувалися утворенням 
численних флеболітів. 

Судинні мальформації з швидким кровотоком – артеріове-
нозні, що локалізувалися у щелепно-лицевій ділянці, діагностова-
но у двох дітей віком 2 місяці і 11 років. У першому випадку діаг
ноз встановлено за допомогою УЗД та КТ з контрастуванням, 
у другому додатково проведена селективна ангіографія. Обидва 
пацієнти були оперовані і діагноз підтверджено гістологічно. Як 
у до-, так і у післяопераційному періоді досліджувані показники 
згортальної системи крові були в межах норми.

Отже, тромбоцитопенія характерна лише для рідкісних ло-
кально агресивних пухлин та має вікову залежність, а локальне 
внутрішньосудинне згортання крові властиве венозним маль
формаціям і визначається не віком дитини, а розмірами ВМ.

Принципи лікування гемангіом і судинних 
мальформацій

Лікування різноманітних судинних аномалій протягом ос-
танніх 30 років стало вузькоспеціалізованим та адаптованим. 
Деякі лікувальні методики визнано більш небезпечними, ніж 
власне прояви судинних аномалій, тому їх перестали вико-
ристовувати. Це стосується насамперед іонізуючого випромі-
нювання. Емболізація при залученні в процес артеріального 
компонента та локальне введення склерозувальних чинників 
у випадку аномалій з повільним кровотоком мають чітко ви-
значені показання. Прогрес у лікуванні судинних мальформа-
цій можна пояснити поглибленим розумінням їх патогенезу.
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Основним принципом лікування судинних анома-
лій на сьогоднішній день є мультидисциплінарний підхід 
(Greene A. K. et al., 2010, Lee B. B. et al., 2015). Судинні мальфор-
мації (1 на 200 випадків) зустрічаються у 10 разів рідше, ніж 
судинні пухлини (1 на 20 випадків), проте у спеціалізованих 
клініках частка пацієнтів з судинними мальформаціями є 
істотно вищою (Greene A.K. et al., 2011). Це можна пояснити 
тим, що пацієнти з неускладненими інфантильними геман-
гіомами перебувають під спостереженням лікарів первинної 
ланки (педіатрів, сімейних лікарів) або дерматологів, ці утво-
рення не створюють істотного дискомфорту для пацієнтів та 
їх родин, мають тенденцію до спонтанного регресу і не потра-
пляють у зону спостереження хірургів (Kilcline C., Frieden I. J., 
2008). Судинні мальформації навіть невеликих розмірів і на 
перший погляд не проблемні можуть створювати значні труд-
нощі, особливо у випадку запізнілого діагнозу та хибної ліку-
вальної тактики. 

Лікування інфантильних гемангіом істотно змінилося по-
чинаючи з 1980-х років. Виключно пасивне спостереження 
або негайне оперативне втручання відійшли у минуле, на сьо-
годні батьки мають можливість обрати максимально безпечні, 
ефективні і доступні методики (Fay A. et al., 2010). Показання-
ми до негайного початку лікування є небезпечна локалізація 
(близьке розташування вітальних структур, таких як дихаль-
ні шляхи, повіки, слуховий прохід), великі розміри, швидкий 
ріст, локальні ускладнення, зокрема, утворення виразок, біль, 
кровотеча, а також психологічний дискомфорт через косме-
тичний дефект. 

Оскільки гемангіоми є пухлинами виключно ангіогенезу, 
ефективними є фармакологічні засоби, інгібітори ангіогенезу. 

Лікування капілярних мальформацій проводять насампе-
ред з косметичною метою. Лікування лазером проводять з ме-
тою освітлення шкіри (Brauer J. A., Geronemus R. G., 2013).

Лікування венозних мальформацій залишається складною 
проблемою, оскільки вони нерідко охоплюють великі ділян-
ки тіла і мають множинні комуніканти з сусідніми венами, а 
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також можливі сполучення з центральною веною (Claudon M. 
et al., 2001). Провідне значення для контролю ВМ має склеро-
зувальна терапія, у випадку ураження кінцівок – відповідна 
компресія. 

Основним методом лікування АВМ є емболізація під 
контролем ангіографії як самостійний метод або в поєднанні 
з хірургічним втручанням та склерозуванням (Cantasdemir M. 
et al., 2012).

Хірургічне видалення історично мало першорядне зна-
чення у лікуванні кістозних лімфатичних мальформацій 
(Boardman  S.  J. et al., 2010), проте локалізація їх навколо су-
динно-нервових структур є передумовою неповного вида-
лення та супроводжується ризиком рецидивів і ускладнень 
(Alqahtani A. et al., 1999), тому з часом зростає частка альтер-
нативних способів лікування, серед яких провідне значення 
має локальне використання препаратів, які впливають на ен-
дотеліальне вистилання кіст. 

Декілька десятків років тому для лікування вродженої 
лімфедеми широко використовували резекційні способи хі-
рургічного лікування (Fonkalsrud E. W., 1979). Оскільки опера-
ційне втручання не давало очікуваного результату, сучасні ав-
тори надають перевагу консервативним методам, основними 
з яких є компресійний одяг, прямий лімфодренаж, апаратний 
лімфодренаж, антисептичні гігієнічні засоби; також немала 
увага приділяється освіті пацієнтів та їх батьків (Redondo Р. et 
al., 2011).

Висновки

Судинні аномалії поділяють на судинні пухлини, найчас-
тішою з яких є інфантильна геманігома, та судинні мальфор-
мації. Цей поділ базується на проліферативних властивостях 
ендотелію судин.

Хоча у публікаціях останніх років застосовують стандар-
тизовані класифікаційні системи судинних аномалій, існують 
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деякі аспекти невизначеності, що створює труднощі у діагнос-
тиці і, відповідно, плануванні лікувальної тактики. 

Необхідна щільна міждисциплінарна співпраця в кожно-
му індивідуальному випадку, визначення діагнозу пухлини 
чи мальформації повинно бути однозначним, оскільки ліку-
вальна тактика, прогноз і спостереження при цих патологіях 
істотно відрізняються. 

Адаптація і впровадження у повсякденну практику єдиної 
системи класифікації є першим кроком до встановлення вір-
ного діагнозу і визначення тактики лікування СА.
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ЧАСТИНА 2. CУДИННІ ПУХЛИНИ

У термінології судинних пухлин тривалий час існувала 
певна невизначеність. Складність впровадження єдиної 
номенклатури і класифікації пояснюється тим, що деякі 
судинні пухлини зустрічаються вкрай рідко, мають незвич-
ні морфологічні прояви, різноманітний клінічний перебіг, 
та окремо не розглядалися пухлини дитячого віку (Adams, 
2014). 

У 1982 році Mulliken та Glowaki запропонували систему 
класифікації судинних аномалій на основі їх біологічних 
та патоморфологічних особливостей. Ця класифікація була 
клінічно адаптована у 1996 році на міжнародній конферен-
ції товариства з вивчення судинних аномалій (ISSVA) та 
удосконалена у 2014 році на наступній конференції това-
риства, яка відбулася у Мельбурні, Австралія (Dasgupta  R., 
Fishman S. J., 2014, Wassef M. еt al., 2015). Судинні аномалії 
поділяють на судинні пухлини та судинні мальформації. У 
дитячому віці виділяють декілька видів судинних пухлин, 
які відрізняються між собою клінічним перебігом та про-
гнозом (див.  табл.  1.5 ), зокрема, доброякісні, локально 
агресивні або пограничні та злоякісні пухлин (останні у 
цій монографії не розглядаються). У дітей найпоширеніша 
інфантильна гемангіома, інші судинні пухлини зустріча-
ються вкрай рідко, тому їх ще називають «хвороби-сироти» 
(Enjolras O., Soupre V. et al., 2010). До рідкісних доброякісних 
пухлин відносять вроджені гемангіоми, локально агресивні 
пухлини – китицеву (tufted) ангіому та капошиформну ге-
мангіоендотеліому. 

Для судинних пухлин характерні судинні проліфера-
тивні процеси (Fevurly R. D., Fishman S. J., 2012). Проте між 
проліферацією реактивного і пухлинного генезу не завжди 
існує чітка відмінність, тому стосовно деяких уражень три-
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ває дискусія щодо того, чи є вони істинними пухлинами. 
Зокрема це стосується піогенної гранульоми/лобулярної 
капілярної геманігоми (Godfraind C. et al., 2013), веретено-
клітинної гемангіоми та епітеліоїдної гемангіоми (Sun Z. J. 
et al., 2006). 

Інфантильна гемангіома 

Інфантильна гемангіома (ІГ) є проліферативною ембріо-
нальною пухлиною, яка, імовірно, походить від плацентарної 
тканини або її похідних (ці тканини є GLUT 1-позитивними). 
Цей імунофенотип наявний у всіх випадках інфантильних ге-
мангіом, незалежно від стадії, та є негативним при інших пух-
линах (Enjolras O., Soupre V. et al., 2010). 

Епідеміологія
ІГ зустрічається з частотою 4–5 випадків на 100 дітей 

(Kilcline C., Frieden I. J., 2008, Kanada K. N. et al., 2012). У різних 
публікаціях наводять цифри до 10 % ураження світлошкірих 
дітей гемангіомами, проте ці випадки включають також су-
динні мальформації і наведені вони у більш ранніх публіка-
ціях, коли під назвою «гемангіоми» описували різноманітні 
судинні аномалії (Holmdahl K., 1955). 

У новонароджених дітей з екстремально низькою масою 
тіла (< 1000  г) частота ІГ є значно вищою, досягаючи 23  % 
(Amir J. et al., 1986). Іншими чинниками ризику є жіноча стать 
(співвідношення дівчатка–хлопчики 3 – 5 : 1), старший ма-
теринський вік, багатоплідна вагітність, патологія плаценти. 
Проте жодний із чинників ризику виникнення ІГ не впливає 
на частоту ускладнень та лікувальну тактику (Haggstrom A. N. 
et al., 2007). 

ІГ виникають зазвичай спорадично. На основі аналізу 118 
пар близнюків встановлено, що їх частота у моно- та дизи-
готних близнюків статистично достовірно не відрізняється 
(Cheung D. S. et al., 1997) (рис. 2.1).
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У класифікації ISSVA 
2014 року окремим додат-
ком виділяють підгрупи 
ІГ локальні, сегментарні, 
не визначені, множинні 
(Chiller et al., 2002), клі-
нічні види: поверхневі, 
глибокі, змішані, сітчасті/
абортивні/з мінімальним 
ростом, інші, а також асоці-
ації з іншими ураженнями 
(табл. 2.1). 

Таблиця 2.1. ISSVA класифікація, 2014. Інфантильна гемангіома
Підгрупи ІГ Клінічні види 

Локальні 
Сегментарні 
Невизначені 
Множинні

Поверхневі 
Глибокі 
Змішані 
Сітчасті/абортивні/з мінімальним ростом, 
Інші

Сегментарними називають гемангіоми, конфігурація 
яких відповідає локалізації ембріонального сегмента. Від-
повідно до морфогенезу, вони утворюють на певних ділян-
ках шкіри географічні обриси, що відповідають окремому 
міотому. Сегментарним гемангіомам властива найбільша 
частота ускладнень (рис. 2.2), вони потребують більш три-
валого та інтенсивного лікування (Haggstrom A.  N.et al., 
2007). 

Також сегментарні ІГ нерідко поєднуються з іншими 
аномаліями (табл. 2.2), зокрема, є складовими PHACE син-
дрому (Рosterior fossa anomaly (аномалії задньої черепної 
ямки), Hemangioma (гемангіома), Arterial anomalies (ано-
малії артерій), Cardiovascular anomalies (серцево-судинні 
вади), Eye anomalies (аномалії очей), sternal clefting (роз-
щеплення груднини та/або supraumbilical raphe (надпупко-

Рис. 2.1. Монозиготні близнюки, ді-
вчатка, 5 місяців. В однієї дівчинки ІГ 
волосистої частини голови, в іншої – 
судинних утворень не виявлено. 
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вий шов)) та LUMBAR (Lower body hemangioma (геманігома 
нижньої частини тіла), Urogenital anomalies (аномалії се-
чостатевої системи), Ulceration (виразкування), Myelopathy 

Рис. 2.2. Дівчинка Ч., 5 років. PHACE синдром. Розширені судини і рубці в 
ділянці сегментарних ІГ. 

Таблиця 2.2. Гемангіоми, асоційовані з іншими аномаліями
PHACE асоціація / 
синдром

Рosterior fossa anomaly (аномалії задньої 
черепної ямки), Hemangioma (гемангіома), 
Arterial anomalies (аномалії артерій), 
Cardiovascular anomalies (серцево-судинні 
вади), Eye anomalies (аномалії очей), sternal 
clefting (розщеплення груднини та/або 
supraumbilical raphe (надпупковий шов))

LUMBAR (SACRAL, 
PELVIS) асоціація / 
синдром

(Lower body hemangioma (геманігома 
нижньої частини тіла), Urogenital anomalies 
(аномалії сечостатевої системи), Ulceration 
(виразкування), Myelopathy (мієлопатія), 
Bony deformities (деформація кісток скелета), 
Anorectal malformations (аноректальні вади), 
Arterial anomalies (анамалії артерій), Renal 
anomalies (аномалії нирок))

А В
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Рис. 2.3. Локальні ІГ у ділянці грудної стінки (А), волосистої частини голо-
ви (В), обличчя (С), верхньої кінцівки (D).

А В

C D

(мієлопатія), Bony deformities (деформація кісток скеле-
та), Anorectal malformations (аноректальні вади), Arterial 
anomalies (аномалії артерій), Renal anomalies (аномалії 
нирок)) синдромами (Metry  D. et al., 2009, Iacobas  I. et al., 
2010). 

Локальні гемангіоми зустрічаються найчастіше (понад 
70  % випадків), займають окремий локус на шкірі, який 
не повторює форму чи обриси ембріонального сегмента 
(рис. 2.3).

Термін «множинні» використовують у випадку, коли на 
шкірі виявляють понад 10 локальних уражень (рис 2.4).

Не визначеними називають гемангіоми, якщо їх характе-
ристики не відповідають ні сегментарним, ні локальним фор-
мам (рис. 2.5).
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Рис. 2.4. Дівчинка Р., 5 місяців: А – 
множинні ІГ шкіри невеликих роз-
мірів; В – велика ІГ в ділянці шиї. А

В

Рис. 2.5. Дівчинка К., ІГ у ділянці гомілковостопного суглоба: А – у віці 3 
місяці; В – 5 місяців; С – 7 місяців. Циркулярне ураження не відповідає 
міотомам нижньої кінцівки, тому не віднесено до сегментарних, площа 
ураження велика, тому не віднесено до локальних. Пухлина поступово 
регресує на фоні медикаментозного лікування. 

CВА
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Етіологія, патогенез, патоморфологія гемангіоми
Етіологія і патогенез ІГ достовірно не з’ясовані. Опубліко-

вані дані щодо походження гемангіоми від ендотеліальних 
клітин-попередників (Bischoff  J., 2009), проте походження 
власне цих клітин-попередників залишається невідомим, що 
спричинило появу численних теорій.

Пухлина складається з незрілих ендотеліальних клітин, 
які швидко проліферують і утворюють сітку невпорядкованих 
кровоносних судин. Регуляція між вже існуючими та новоу-
твореними судинами порушена (Carmeliet P., Jain R. K., 2000), 
в утворенні пухлини основну роль відіграє формування судин 
de novo з ендотеліальних клітин-попередників. Чимало зов-
нішніх та внутрішніх чинників можуть впливати на ріст ІГ. На 
основі експериментів in vitro та in vivo з використанням люд-
ських ендотеліальних клітин ІГ встановлено, що внутрішній 
дефект незрілих клітин, які містяться в ІГ, призводить до їх 
аберантної проліферації та диференціації (Boye E. et al., 2001). 
Існують також наукові гіпотези, які стверджують, що кліти-
ни гемангіоми беруть свій початок від стовбурових клітин 
(Khan Z. A. et al., 2008) та ендотеліальних клітин-попередників 
(Kleinman M. E. et al., 2003). З точки зору впливу фармаколо-
гічних засобів цікавий наступний експеримент, проведений 
на мишах. Рапаміцин (сіролімус), інгібітор рапаміцин-чутли-
вих рецепторів ссавців (mTOR рецепторів), блокує здатність 
до самооновлення стовбурових клітин гемангіоми, змінює їх 
диференціювання до фенотипу периваскулярних клітин за-
мість адипогенних, пригнічує формування кровоносних су-
дин (Greenberger S. et al., 2011). 

Знання стосовно етіології та патогенезу ІГ поступово роз-
ширюються, проте однозначної думки про її походження не-
має, про що свідчить існування різних теорій. 

У публікаціях останніх років автори надають перевагу пла-
центарній теорії, згідно з якою ІГ походить від плацентарних 
трофобластів (Pittman K. M. et al., 2006; Sun Z. Y. et al., 2008). 
Підтвердженням цієї теорії є виявлення ряду маркерів, які 
властиві як плацентарній тканині, так і гемангіомам, зокрема 
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глюкозотранспортний протеїн (GLUT-1), йодотрофін деіоні-
даза, мерозин, антиген Lewis Y (Barnes C. M. et al., 2007). Пору-
шення плацентарного бар’єру може сприяти руху емболів, що 
утворені плацентарними ендотеліальними клітинами, до тка-
нин плода через пермісивний право-лівий шунт фетального 
кровообігу. Відповідно до плацентарної теорії можна поясни-
ти збільшення частоти виникнення ІГ у глибоко недоношених 
дітей, після проведеної біопсії хоріона та при патології пла-
центи (Sangüeza O. P., Requena L., 2003). 

Теорія естрогенового впливу базується на твердженнях, 
що ІГ частіше діагностують у дівчаток, виявленні естрогено-
вих рецепторів у проліферуючих ендотеліальних клітинах ІГ, 
підвищення рівня 17-ß естрадіолу (який відомий як захисний 
чинник від індукованого гіпоксією апоптозу). Впродовж пе-
ринатального періоду рівень вільного естрогену підвищений, 
який може стимулювати ділянки гіпоксії ендотелію та індуку-
вати утворення гемангіоми (Kleinman M. E. et al., 2007).

Згідно з гіпоксичною теорією, гіпоксія сприяє активації 
факторів, які стимулюють проліферацію ендотеліальних клі-
тин-попередників. Проте у цій теорії є посилання на взаємо
зв’язок гіпоксії та підвищеного вмісту естрогенів у ранній нео
натальний період, зокрема, високий вміст естрогенів сприяє 
утворенню нових судин (Сhang E. I. et al, 2007). 

Теорія факторів ангіогенезу стверджує, що специфічні 
фактори ангіогенезу, такі як фактор росту ендотелію, інсулі-
ноподібний фактор росту-2, фактор росту тканин бета істотно 
підвищуються протягом періоду проліферації, перевищуючи 
рівень у сироватці крові здорових дітей, та знижуються у фазу 
інволюції (Przewratil P. et al., 2009, Przewratil P. et al., 2010). 

Генетична теорія стверджує, що ІГ може мати спадковий 
механізм передачі, зокрема аутосомно-домінантний з непов-
ною пенетрантністю генів, однак специфічний ген на сьогод-
нішній день не виділений (Blei F. et al., 1998). 

Характеристика росту та інволюції ІГ, яка визначається 
при фізикальному дослідженні, відбувається паралельно про-
ліферативній активності пухлини. Протягом проліферативної 
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фази ангіогенез відбувається за рахунок швидкого поділу ен-
дотеліальнпих клітин, які формують скупчення синусоїдаль-
них судинних каналів з живильними артеріями і дренуючими 
венами (Smithers C. J., Fishman S. J., 2004). Ангіогенез прохо-
дить під впливом таких біологічно активних речовин як фак-
тор росту фібробластів, судинний ендотеліальний фактор 
росту, IV тип колагенази. Протягом фази інволюції активність 
ангіогенезу знижується по мірі апоптозу ендотеліальних клі-
тин. Цей процес відбувається на фоні підвищеного впливу 
інгібіторів ангіогенезу, таких як інтерферон-ß та тканинний 
інгібітор або металопротеїназа (Razon  M.  J. et al., 1998). Ви-
значення інгібіторів та активаторів ангіогенезу є об’єктивним 
чинником стадійності перебігу ІГ, який може бути використа-
ний для оцінки ефективності антиангіопроліферативних се-
редників (Takahashi K. et al., 1994). 

Клінічні прояви ІГ 
У більшості випадків гемангіома являє собою поодиноке 

шкірне ураження з переважною локалізацією в ділянці голо-
ви і шиї (до 60  %), тулуба (25  %) та кінцівок (15  %). Близько 
20 % пацієнтів мають множинні пухлини, які можуть локалі-
зуватися також у печінці, шлунково-кишковому тракті, мозку 
(Vaidya S. еt al., 2009).

Інфальтильній гемангіомі притаманний унікальний жит-
тєвий цикл, ріст ІГ називають «п’єсою на три дії» (Mulliken J. B., 
2013). У перший рік життя відбувається швидкий ріст пухлини 
(фаза проліферації), за якою іде фаза стабілізації та повільної 
регресії від 1 до 7 років. Після інволюції гемангіома ніколи не 
рецидивує. Враховуючи цей передбачуваний клінічний пере-
біг можна стверджувати, що шкірні плями червоного забарв-
лення у підлітків та дорослих не можуть бути гемангіомами 
(Burrows P. E. et al., 1998). 

Клінічно інфантильні гемангіоми проявляються в серед-
ньому на другому тижні життя (рис.  2.6), інколи виявляють 
доклінічні шкірні ознаки. ІГ у цей період може мати вигляд 
червоної, білої чи синьої плями або телеангіектазії. 
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Для ІГ не характерне лінійне прискорення росту, інтен-
сивність проліферації відрізняється у різні вікові періоди 
(Tollefson M. M., Frieden I. J., 2012). Фаза проліферації гемангіо-
ми характеризується її швидким ростом протягом перших 6–8 
місяців життя. Пухлина, яка локалізується у поверхневих ша-
рах дерми, має яскраво-малинове або темно-червоне забарв-
лення, чіткі контури, дрібногорбкувату поверхню (рис. 2.6, А), 
при натискуванні блідне (раніше мала назву «капілярна»). 

Пухлини, які розташовані у глибоких шарах дерми, під-
шкірній клітковині або м’язах, вкриті незміненою шкірою, 
припіднімають її поверхню та надають синюватого забарвлен-
ня завдяки просвічуванню судин (рис. 2.7), раніше їх називали 
«кавернозними» гемангіомами. Їх максимальний ріст відбу-
вається приблизно на місяць пізніше, ніж ріст поверхневих ІГ, 
діагноз зазвичай встановлюють у дітей віком 3–5 місяців. 

Рис. 2.6. Хлопчик П., ІГ в ділянці 
грудної стінки, природний перебіг 
захворювання (лікування не прово-
дилося): А – у віці 3 місяці; В – 6 мі-
сяців; С – 11 місяців. 

А

В

С
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Впродовж перших двох місяців майже усі ІГ подвоюють-
ся у розмірах, у період швидкого росту локальна ІГ площею 
4  см2 може перетворитися у сегментарну ІГ площею 40  см2 
(Chang L. C. et al., 2008). Зі швидким ростом ІГ у фазу пролі-
ферації пов’язані ускладнення, такі як виразкування, інфіку-
вання, кровотеча, некроз, обструкція дихальних шляхів, пору-
шення зору, серцева недостатність. 

Локалізація і розміри гемангіоми можуть бути прогнос-
тичними чинниками виникнення ускладнень та їх харак-
теру (Haggstrom A. N. et al., 2007). Утворення виразок на по-
верхні гемангіоми є найчастішим місцевим ускладненням, 
що зустрічається до 15  % випадків (Kim  L.  H.  C. et al., 2011). 
Найбільш схильні до виразкування гемангіоми промежини, 
губ, паротидної ділянки, природних складок шкіри (рис. 2.8) 
(Greene A. K. et al., 2004). 

Виразкування гемангіоми супроводжується болем, пору-
шенням сну, неспокоєм дитини, а також може поєднуватися 
з кровотечею (41 %) та інфікуванням (16 %) (Chamlin S. L. et 
al., 2007). Значна крововтрата, що вимагає гемотрансфузії, не 
характерна для ІГ. Поява плям білого кольору на поверхні ІГ 
у ранній проліферативний період може бути передвісником 
формування великих прогресуючих виразок, що отримало 

Рис. 2.7. ІГ, розташовані в підшкірній клітковині: А – дівчинка З., 10 місяців, 
ІГ в ділянці чола; В – дівчинка Р., 2 місяці. ІГ в ділянці верхньої повіки і чола.

А В
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назву «ранньої білої ознаки гемангіоми» (Maguiness  S.  M. et 
al., 2010). 

Механізм утворення виразок при ІГ вивчений недостатньо. 
Згідно з різними поясненнями, він може виникати як резуль-
тат місцевої ішемії на фоні мікрошунтування судин всередині 
пухлини, згідно з іншою гіпотезою, виразки утворюються в 
результаті втрати природного кератинового бар’єру і патоло-
гічних гіперпластичних змін в епідермісі (Bielenberg D. R. et 
al., 1999). 

Фаза інволюції гемангіоми триває у період 1–7 років, для 
неї характерний повільний регрес пухлини, хоча вона може 
продовжувати рости пропорційно росту дитини. У фазі інво-
люції забарвлення гемангіоми стає більш блідим, консистен-
ція м’якшою. Починаючись у центрі, западання та освітлення 
шкіри поширюються на периферію (рис. 2.9). У інших випад-
ках на фоні нормальної шкіри контуруються розширені зви-
висті вени (рис. 2.10). 

У 50 % дітей інволюція закінчується до 5 років, у 70 % – до 7 
років, в інших 30 % випадків повний зворотний розвиток пух-
лини може тривати до 10–12 років (Richter G. T., Friedman A. B., 
2012, Azizkhan R. G., 2013). При повній інволюції ІГ більшість 
пацієнтів мають нормальну шкіру в ділянці первинного ура-

Рис. 2.8. Ускладнення проліферативної фази ІГ: А – хлопчик Д., ІГ верхньої 
повіки спричинила деформацію рогівки, астигматизм; В – дівчинка  Ш., 
4  місяці. ІГ промежини, ускладнена виразками, виражений больовий 
синдром. 

А

В
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ження. У випадку великих 
гемангіом можливе залиш-
кове перерозтягнення, сто-
ншання і пігментація шкіри 
(рис.  2.11). У ділянках вира-
зок можуть утворюватися 
рубці. 

Для визначення характе-
ристики множинних уражень 
шкіри в літературі вико-
ристовують термін «геман-
гіоматоз», при якому шкірні 
ураження поєднуються з ге-
мангіомами внутрішніх органів (Smolinski K. N., Yan C., 2005, 
Willenberg T., Baumgartner I., 2008).

Оскільки кількість шкірних гемангіом, які достовірно коре-
люють з ураженням внутрішніх органів, невідома, необхідне 
УЗ-дослідження органів черевної порожнини та центральної 
нервової системи для усіх пацієнтів з множинними шкірними 
ураженнями (Schupp C. J. еt al., 2010).

Рис. 2.9. Дівчинка Г., ІГ в ділянці чола (фото). З часом забарвлення ІГ світ-
ліє, починаючи від центру, ураження стає більш плоским: А – 5 місяців; 
В – 8 місяців; С – 1 рік. 

А В С

Рис. 2.10. Хлопчик С., 3 роки. ІГ в ді-
лянці грудної стінки, фаза інволю-
ції. Контуруються розширені зви-
висті вени. 
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Діагностика ІГ 
У більшості випадків шкірного ураження діагноз гемангіо-

ми встановлюють лише при фізикальному дослідженні, проте 
у деяких випадках (наприклад, незмінена шкіра за наявності 
м’якотканинного утворення, а також нетипові шкірні прояви, 
складна локалізація) діагностика на основі виключно огляду 
пацієнта може призвести до діагностичних і, в подальшому, до 
тактичних помилок (Dubois J., Garel L., 1999). Для визначення 
лікувальної тактики – активної чи вичікувальної – дуже важ-
ливою є рання діагностика (Eivazi B., Ardelean M. et al., 2008). 

ІГ класифікують відповідно до стадії розвитку, особли-
востей росту, проявів і органної належності. При визначенні 
стадійності кольорове ультразвукове сканування є єдиним до-

Рис. 2.11. Дівчинка А., ІГ в ділянці шиї 
і грудної стінки: А – 2 місяці, фаза 
проліферації, виражений больовий 
синдром, виразки у складках; В – 7 
місяців, інволюція на фоні систем-
ної терапії пропранололом; С – 2 
роки, незворотні фіброзно-жиро-
ві зміни шкіри, в центрі ураження 
шкіра у вигляді «пергаментного па-
перу». 
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стовірним методом визначення активності і агресивності ІГ 
(Urban P. et al., 2011). Несподівано мало публікацій присвячено 
ролі ультразвукової діагностики при гемангіомах і судинних 
мальформаціях, не зважаючи на її високу інформативність, 
доступність, неінвазивніть, невисоку вартість (Paltiel H. J. et al., 
2000). З моменту широкого 
впровадження антиангіопро-
ліферативних середників 
променева діагностика ста-
ла відігравати важливу роль 
для визначення лікувальної 
тактики судинних пухлин і 
судинних мальформацій, а 
також для оцінки ефектив-
ності лікування (Dubois  J., 
Alison M., 2010). 

У продромальній (доклі-
нічній) фазі ІГ при ультразву-
ковому кольоровому допле-
рівському скануванні (КДС) 
не мають характерних ознак, 
проте можна виявити при-
піднімання шкіри, що доз-
воляє диференціювати її від 
капілярних мальформацій 
(Mattassi et al., 2009). 

У ранній фазі, або фазі іні-
ціації, ІГ може частково про-
явитися протягом декількох 
днів. 

У фазі проліферації ге-
мангіоми КДС виявляє мак-
симальну мікроциркуляцію, 
практично відсутні ділянки 
неваскуляризованої тканини 
(рис. 2.12). 

Рис. 2.12. Хлопчик М., 5 місяців, ІГ 
привушної ділянки, змішана: А – 
фото; В – УЗД в режимі сірої шкали, 
гіпоехогенне новоутворення ча-
сточкової структури; С – УЗД в ре-
жимі КДС, висока васкуляризація, 
відсутні безсудинні ділянки. 
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Рис. 2.13. Хлопчик М., 7 місяців, ІГ 
привушної ділянки, фаза стабіліза-
ції: А – фото, зменшення інтенсив-
ності забарвлення та зменшення 
розмірів пухлини; В – УЗД, ділянки 
неваскуляризованої тканини і роз-
ширені вени. 

А

В

У привідних судинах визначається висока швидкість кро-
вотоку, зрідка виявляють артеріовенозні шунти, що може 
спричинити помилковий діагноз артеріовенозної мальфор-
мації (Dubois  J., Alison M., 2010). У цій фазі диференційний 
діагноз з судинними мальформаціями з швидким кровото-
ком є складним і водночас важливим, оскільки тактика лі-
кування і прогноз істотно відрізняються (Paltiel  H.  J. et al., 
2000).

Чим більше виражена капіляризація, тим активніша ге-
мангіома. Протягом фази проліферації поверхневі ІГ проліфе-

рують з різною швидкістю, з 
екзофітним або ендофітним 
підшкірним ростом. Відпо-
відно до типу росту, ІГ можуть 
бути дифузними, інфільтра-
тивними або відмежованими. 

Фаза дозрівання настає 
коли проліферація знижу-
ється вдвічі. УЗ-дослідження 
в режимі КДС виявляє фор-
мування великих дренуючих 
вен і зниження капіляризації 
(рис. 2.13). Гемангіоми з арте-
ріальним кровотоком відріз-
няються від АВМ наявністю 
солідної тканини (Paltiel H. J. 
et al., 2000).

У фазі регресу УЗД в режи-
мі КДС виявляє ділянки гіпе-
рехогенної тканини і розши-
рені вени (рис. 2.14). 

Фаза регресу зазвичай за-
вершується до 6-річного віку 
дитини і швидше відбуваєть-
ся при поверхневих геман-
гіомах, ніж при шкірних ди-
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фузних або підшкірних. При 
УЗ-дослідженні виявляють гі-
перехогенні ділянки як прояв 
фіброзно-жирової трансфор-
мації. 

МРТ є дослідженням ре-
зерву, яке при ІГ м’яких тка-
нин використовується лише у 
неясних випадках, при нети-
повій клінічній картині, ІГ ве-
ликих розмірів, наявних при 
народженні (рис.  2.15) для 
визначення розповсюдження 
процесу та характеристики 
тканини і судин ділянки ура-
ження. МРТ зображення різ-
няться залежно від біологіч-
ної фази гемангіоми. У фазу 
проліферації вона має вигляд 
чітко відмежованого утво-
рення часточкової структури 
з сигналом високої інтенсив-
ності на Т2 і переміжним сиг-
налом на Т1.

Втрата сигналу може ви-
никати за ходом живлячих 
артерій з швидким током крові і дренуючих вен (Meyer J. S. et 
al., 1991). При контрастному дослідженні гемангіома у цій фазі 
рівномірно інтенсивно накопичує контраст (Navarro O. M. et 
al., 2009). Незважаючи на наявність судин з високою швидкі-
стю кровотоку у цій фазі, на відміну від АВМ, не визначають-
ся артеріовенозні шунти (Moukaddam  H. et al., 2009). У фазі 
інволюції МРТ-зображення будуть більш різноманітними, 
оскільки зʼявляються ділянки жирової тканини, яка підви-
щує інтенсивність сигналу, а також зменшується накопичення 
контрастної речовини (Abernethy L. J., 2003). У випадку вира-
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Рис. 2.14. Хлопчик М., 1 рік, ІГ при-
вушної ділянки, фаза регресу: А – 
фото, зменшення інтенсивності за-
барвлення та зменшення розмірів 
пухлини; В – УЗД, структура пухли-
ни стає гіперехогенною, поодинокі 
венозні судини. 
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женого набряку навколишніх тканин необхідно виключити 
інші пухлини, в тому числі злоякісні (саркому, нейробластому, 
гемангіоперицитому, фібросаркому тощо) (Dubois J., Alison M., 
2010). 

КТ має обмежене використання у випадку ІГ м’яких тка-
нин. КТ з контрастуванням використовують для діагностики 
уражень внутрішніх органів, у випадку компресії дихальних 
шляхів, для проведення диференційної діагностики з судин-
ними мальформаціями. Перевагою його є швидкість вико-
нання діагностичної процедури, можливість виконання її без 
загального знеболювання. У фазу проліферації ІГ являє собою 
судинне утворення, що інтенсивно накопичує контраст в ар-
теріальну фазу (рис. 2.16).

Проте навіть гістологічне дослідження залишало від-
критим питання щодо виду гемангіоми до 2000 року, коли 
North P. E. et al. дослідили, що глюкозотранспортний протеїн 
GLUT1 є специфічним імуногістохімічним маркером ІГ протя-
гом усіх фаз її існування. За результатами ретроспективного 
дослідження, у 97 % дітей з ІГ віком від 1 до 11 років при до-
слідженні понад 50 % мікросудин ураженої ділянки виявлена 
інтенсивна ендотеліальна GLUT1 імунореактивність. Жодної 

Рис. 2.15. Дівчинка Д., 2 місяці. ІГ паротидної ділянки справа: А – фото, 
пухлиноподібне утворення в привушній ділянці великих розмірів, зміни 
шкіри. МРТ у фронтальній проекції: В – режим Т1; С – режим Т2. Визнача-
ється відмежоване судинне утворення часточкової структури (*). 
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Рис. 2.16. Дівчинка П., 5 місяців. ІГ м’яких тканин грудної стінки і лівого пле-
чового суглоба: А – фото, ІГ великих розмірів, з виразками на поверхні; В – 
КТ з внутрішньовенним контрастуванням, аксіальна проекція, інтенсивне 
накопичення контрасту; С – фронтальна проекція, ураження обмежене 
м’якими тканинами грудної стінки; D – 3D-реконструкція наочно демон-
струє судинну структуру пухлини, відсутність неваскуляризованих ділянок; 
E – фото через 1 місяць, швидкий регрес на фоні терапії пропранололом. 
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GLUT1 імунореактивності не було виявлено при дослідженні 
судинних мальформацій у пацієнтів віком від 5 до 75 років, а 
також при дослідженні грануляційної тканини і піогенної гра-
нульоми. Отже, GLUT1 протеїн є високоспецифічним діагнос-
тичним маркером ІГ, а його висока експресія в нормальних 
тканинах, які виконують бар’єрну функцію на межі кров–тка-
нини, є шляхом до більш глибокого розуміння молекулярних 
механізмів виникнення і еволюції ІГ. 

Особливості гемангіом різних локалізацій

Гемангіоми печінки 
Гемангіома печінки є відносно рідкісним захворюванням, 

у літературі переважають повідомлення з невеликою кількіс
тю спостережень, що ускладнює статистичний аналіз. Також 
певні непорозуміння спричиняє неоднорідна термінологія, 
яка використовується у різних джерелах. Зокрема, нерідко 
зустрічаються терміни «капілярна», «кавернозна», а термін 
«ангіома» вживається як для характеристики інфантильних 
гемангіом, так і для судинних мальформацій, які діагностують 
у будь-якому віці (Meyers R. L., 2007). 

Клінічні прояви ІГ печінки коливаються від безсимп-
томного перебігу до застійної серцевої недостатності, яка 
поєднується з судинними шунтами всередині печінки, до 
гострої печінкової недостатності з гіпотиреоїдизмом, абдо-
мінальним компартмент-синдромом та летальним наслідком 
(Kulungowskia A. M. et al., 2012). Гемангіома печінки є істинною 
судинною пухлиною дитячого віку, яку потрібно диференцію-
вати від судинних мальформацій, що існують протягом усього 
життя. 

Скринінговим методом діагностики судинних новоутво-
рень є ультразвукове сканування, якого може бути достатньо у 
випадку ураження лише поверхневих тканин. Для діагностики 
ураження внутрішніх органів необхідні додаткові методи ві-
зуалізації. Багато авторів надають перевагу МРТ (Bosemani T. 
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еt al., 2012; Christison-Lagay E. R. et al., 2007), яка є неінвазив-
ною і високоінформативною діагностичною процедурою. КТ 
з внутрішньовенним контрастуванням для діагностики су-
динних утворень у паренхіматозних органах не поступається 
за інформативністю МРТ, перевагою КТ у цій віковій групі є 
можливість проводити обстеження без седації, а недоліком – 
променеве навантаження. 

У 2007 році на основі аналізу результатів візуалізації ге-
мангіом печінки виділено три їх види: вогнищеві (фокальні), 
багатовогнищеві (мультифокальні) та дифузні (Christison-
Lagay E. R. et al., 2007). 

Автори висунули гіпотезу, що вогнищева гемангіома 
печінки є печінковим еквівалентом вродженої гемангіоми 
шкіри зі швидкою інволюцією (RICH), тоді як мультифо-
кальна та дифузна є істинними інфантильними гемангіо-
мами, які у своєму розвитку проходять той же цикл, що і 
більш поширені ІГ шкіри. Подальші дослідження підтвер-
дили це припущення. Зокрема, при імуногістохімічних до-
слідженнях у вогнищевих гемангіомах печінки не виявлено 
GLUT-1 (North P. E et al., 2000). Вроджена гемангіома еволю-
ціонує протягом внутрішньоутробного життя і до моменту 
народження досягає свого повного розвитку, в подальшо-
му у неї немає потенціалу росту (Mulliken J. B., Enjolras O., 
2004). Для фокальних гемангіом печінки не характерно по-
єднання зі шкірними гемангіомами, а оскільки вони розви-
ваються протягом внутрішньоутробного періоду, то можуть 
бути виявлені пренатально (Morris J. et al., 1999). Більшість 
фокальних гемангіом печінки діагностують як пухлинопо-
дібне утворення у відносно здорових дітей випадково при 
дослідженні органів черевної порожнини. Можлива транзи-
торна тромбоцитопенія або анемія в результаті тромбозів 
всередині ураження. При КТ виявляють добре відмежовану 
солітарну сферичну пухлину з інтенсивним накопиченням 
контрасту по периферії та зниженням його інтенсивності в 
центрі внаслідок тромбозу, некрозу або крововиливів все-
редину пухлини (рис. 2.17). 
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Крововиливи в пухлину зазвичай відбуваються під час пе-
ребудови від фетального кровообігу до постнатального і по-
яснюють помірну анемію та транзиторну незначну тромбо-
цитопенію у ранній неонатальний період. Виявляють також 
кальцинати, кількість яких збільшується по мірі інволюції 
пухлини (Christison-Lagay  E.  R. et al., 2007). На фоні резорб-
ції тромбів може спостерігатися кон’югаційна гіпербілірубі-
немія (Dickie et al., 2014). При ультразвуковому дослідженні 
виявляють добре відмежовану судинну пухлину з великими 
живлячими артеріями і дренуючими венами, можливі суб-
капсулярні кальцинати. Інколи артеріальна судина, що під-
ходить до гемангіоми, має великий діаметр та прямий шунт 
до печінкових вен, що може спричинити симптоми серцевої 
недостатності. Інволюція пухлини зазвичай закінчується до 
12–14 місяців (Kulungowski A. M., Fishman S., 2012). 

Мультифокальні і дифузні гемангіоми печінки є інфан-
тильними гемангіомами, для них характерний швидкий ріст 

Рис. 2.17. Дівчинка Ш., 1 місяць, фокальна гемангіома печінки. КТ з вну-
трішньовенним контрастуванням, А – аксіальна проекція; Б – фронтальна 
проекція. Пухлина локалізується у 5–6 сегментах, розмірами 74×48×50 мм, 
контраст накопичує лише по периферії, центральна частина гіподенсна, 
неоднорідна (стрілки). 
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протягом перших 12 міся-
ців життя і повільна інво-
люція протягом 1–5 років 
(Kulungowskia  A.  M. et al., 
2012). 

Багатовогнищеві геман-
гіоми печінки на КТ з кон-
трастуванням являють собою 
окремі сферичні утворення, 
відокремлені один від одно-
го нормальною паренхімою 
печінки (рис. 2.18). 

Мультифокальні геман-
гіоми печінки найчастіше 
поєднуються з множинни-
ми гемангіомами шкіри 
(рис. 2.19), тому за наявності 
більш ніж трьох гемангіом 
шкіри слід виконати УЗД для виявлення прихованих вогнищ 
ураження, насамперед печінки. Оскільки мультифокальні ге-
мангіоми печінки є інфантильними GLUT-1 позитивними ге-
мангіомами (Cavalli R. еt al., 2013), для їх лікування застосову-
ють пропранолол, як і для лікування поверхневих ІГ. 

Відмінністю дифузної гемангіоми печінки є відсутність 
нормальної печінкової тканини в ділянці ураження, яка повні-
стю заміщена тканиною пухлини. Клінічний перебіг зазвичай 
є тяжчим, ніж при вогнищевих чи багатовогнищевих геман-
гіомах печінки. Серцева недостатність розвивається зрідка, 
оскільки великі артеріовенозні шунти дифузним гемангіомам 
печінки не властиві. Характерними є порушення функції пе-
чінки з метаболічними та коагуляційними розладами. 

Усі інфантильні гемангіоми прискорюють метаболізм 3-го 
типу йодотропінової деіодинази (D3) – ферменту, який кон-
вертує тиреоїдний гормон у його неактивну форму, спричиня-
ючи набутий гіпотиреоїдизм (Huang S. A. et al., 2000). У нормі 
D3 знаходиться в мозку і плаценті, де каталізує перетворення 

Рис. 2.18. Дівчинка Л., 4 місяці. КТ з 
контрастуванням, аксіальна проек-
ція. Множинні гемангіоми печінки 
являють собою округлі вогнища, що 
інтенсивно накопичують контраст 
в артеріальній фазі, розділені нор-
мальною паренхімою печінки. 
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A

В

С

D

E

F
Рис. 2.19. Хлопчик О., множинні гемангіоми шкіри і печінки: А – фото на 3 
день життя; В, С – фото у 4 місяці, множинні гемангіоми шкіри; D, E – КТ 
з контрастуванням, аксіальна проекція; вогнища в 2–3, 4 та 6–7 сегментах 
печінки (D – артеріальна фаза, E – фаза печінкової рівноваги); F – фото у 
14 місяців, інволюція більшості шкірних елементів.
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тироксину і трийодтироніну до неактивних метаболітів. Пла-
центарний D3 відіграє роль у захисті плода від материнських 
тиреоїдних гормонів. Випадок тяжкого гіпотиреоїдизму у ди-
тини з великою гемангіомою печінки спонукав до визначення 
D3 в пухлині (Huang et al., 2000). Підвищений рівень D3 ви-
явили також у гемангіомах інших локалізацій у дітей віком до 
12 місяців, тому визначення рівня сироваткових гормонів щи-
топодібної залози необхідне в усіх пацієнтів з великими ге-
мангіомами. По мірі інволюції гемангіоми явища гіпотирео
їдизму зменшуються (Konrad D. et al., 2003). 

Дифузну ГП діагностовано в новонародженого хлопчика під 
час УЗД органів черевної порожнини. При КТ з контрастуван-
ням виявлено ураження 80×50×45 мм, яке накопичує контраст 
як по периферії, так і в центрі, займає майже всю праву частку 
печінки (рис. 2.20).

Дифузна ГП супроводжувалася симптомами печінкової не-
достатності (підвищення рівня трансаміназ, білірубіну). У ди-
тини також у перші місяці життя відмічався гіпотиреоїдизм, 
що призвело до затримки психомоторного розвитку. У зв’яз-
ку з тяжким перебігом захворювання з розвитком ускладнень 
у ранній період (з 20 дня) розпочата терапія пропранололом. 

Рис. 2.20. Хлопчик К., 5 місяців, дифузна гемангіома печінки. КТ органів 
черевної порожнини з контрастуванням, артеріальна фаза: А – аксіальна 
проекція; В – фронтальна проекція.
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Тривалість лікування склала 14 місяців. Контрольна КТ з кон-
трастуванням виконана у віці 2,5 року – у правій частці печінки 
визначаються множинні кальцинати на фоні нормальної па-
ренхіми (рис.  2.21), без ознак патологічного кровотоку. Рівень 
гормонів щитоподібної залози та біохімічні показники крові в 
межах норми. 

Рис. 2.21. Хлопчик К., 2,5 року. КТ органів черевної порожнини з кон-
трастуванням: А – аксіальна проекція; В – фронтальна прекція (стрілкою 
вказано кальцинати. 

A В

Рис. 2.22. Дівчинка В., 2,5 місця. ІГ 
обличчя зліва, що поширюється на 
верхню і нижню повіки.

 

 

 

 

Періорбітальні гемангіоми
Периорбітальні ІГ (рис. 2.22) 

потребують раннього та ін-
тенсивного лікування, оскіль-
ки вони супроводжуються 
ризиком різноманітних по-
рушень зору (Ceisler E. J. et al., 
2004). 

Найпоширенішим усклад-
ненням є астигматизм, який 
розвивається в результаті 
тиску на рогівку. Амбліопія 
(порушення зору за умови 
відсутності структурних де-
фектів органа зору) може 
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виникнути у результаті блокування проведення зорового 
сигналу до стріарної ділянки кори головного мозку, що в по-
дальшому може призвести до постійної сліпоти (Frieden I. J. et 
al., 2005). ІГ, що локалізується у задній частині орбіти, може 
бути причиною екзофтальму або зміщення очного яблука. 
Іншими ускладненнями періорбітальних гемангіом можуть 
бути косоокість, кератопатія, нейропатія очного нерва тощо. 
Протягом усього періоду проліферації ІГ необхідне регулярне 
обстеження офтальмолога з визначенням оптимального тер-
міну початку медикаментозного (рис. 2.23) та/або хірургічно-
го лікування. 

Рис. 2.23. Хлопчик П., ІГ верхньої повіки: А, В – 7 місяців, до початку ліку-
вання; С – 13 місяців, через 6 місяців лікування пропранололом. 

А B C

У випадку підозри на наявність глибокого компонента ІГ, а 
також якщо діагноз є сумнівним, доцільно провести візуаліза-
цію з застосування УЗД та МРТ (Kwon et al., 2013). 

Гемангіоми дихальних шляхів 
ІГ, які локалізуються в дихальних шляхах, можуть стати 

причиною утруднення дихання та в подальшому призвести до 
дихальної недостатності. Оскільки ІГ дихальних шляхів, як і 
ІГ інших локалізацій, властива стадійність росту, клінічні про-
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яви зазвичай з’являються у період проліферації, тобто у віці 
від 6 до 12 тижнів, проте симптоми можуть бути також більш 
ранніми чи пізніми. Основними проявами є кашель, стридор, 
хриплий крик, ціаноз (Bitar M. A. et al., 2005). Високий ризик ІГ 
дихальних шляхів існує у дітей з сегментарними гемангіома-
ми обличчя в ділянці нижньої щелепи, а також з гемангіома-
ми, що локалізуються в проекції «бороди», тобто частини об-
личчя, що охоплює привушні ділянки і поширюється вниз до 
підборіддя і шиї (Orlow S. J. et al., 1997). Високий ризик ІГ ди-
хальних шляхів також у дітей з PHACE синдромом (рис. 2.24), 
частота ураження наближається до 50 %, характерна також ве-
лика тривалість персистенції симптомів – від 13 до 76 місяців 
(Haggstrom A. N. et al., 2011; Durr M. L. et al., 2012). 

Для діагностики використовують КТ з контрастуванням, 
при якому ІГ інтенсивно накопичує контраст, визначаєть-
ся звуження просвіту дихальних шляхів (рис. 2.25), МРТ, та в 
обов’язковому порядку виконують ендоскопічне обстеження. 
Ларинготрахеобронхоскопію виконують під загальною ане-
стезією. Типовим є локалізоване, гладке, податливе новоутво-
рення (рис. 2.26 ) у підзв’язковому просторі. 

Зазвичай визначається декілька розширених судин у під-
слизовому шарі. Гемангіома також може бути дифузною, у ви-
гляді яскраво-червоних плям на стінках трахеї без видимого 
підвищення слизової оболонки (рис. 2.27). 

Плями також можуть виявлятися на надгортаннику, чер-
пало-надгортанних складках, грушоподібних кишенях. По-
ширення на ротоглотку і корінь язика не характерне. Може 
також спостерігатися зовнішня компресія трахеї гемангіомою 
середостіння. 

Тяжкі ускладнення можливі у випадку локалізації ІГ в ін-
ших «критичних» анатомічних ділянках. Гемангіоми шлунко-
во-кишкового тракту зустрічаються рідко, проте вони можуть 
спричинити шлунково-кишкову кровотечу.

Гемангіоми промежини можуть досягати великих розмі-
рів, у фазу проліферації ускладнюватися виразками, кровоте-
чею, інфікуванням (рис. 2.28, 2.29).
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А B

C D

E F

Рис. 2.24. Дівчинка Б., PHACE синдром. ІГ в проекції «бороди». Ознаки ди-
хальної недостатності з’явилися у віці 4 місяці: А, В – фото у 4 місяці: пух-
линоподібні утворення в паротидних ділянках з обох сторін, зміни шкіри 
в ділянці щоки і нижньої губи; С – КТ з контрастуванням, інтенсивне нако-
пичення контрасту у привушних ділянках, в ділянці щоки і нижньої губи; 
D – КТ з контрастуванням, накопичення контрасту в ділянці трахеї; Е – 3D 
реконструкція; F – фото у віці 2 роки, 18 місяців лікування пропранололом, 
ознак гемангіоми немає, клінічні прояви дихальних розладів відсутні. 
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А B
Рис. 2.25. Хлопчик Л., 5 місяців. КТ з контрастуванням, аксіальна проекція. 
ІГ звужує просвіт трахеї, інтенсивно накопичує контраст (вказано стріл-
кою).

А B
Рис. 2.26. Хлопчик С., 7 місяців. ІГ трахеї: А – МРТ в сагітальній проекції 
(гемангіома, що перекриває просвіт трахеї, вказана стрілкою); В – трахео
бронхоскопія: вище біфуркації локальне розширення судин. 

Сильно васкуляризовані гемангіоми вушної ракови-
ни можуть спричинити її гіпертрофію і деструкцію хряща 
(рис. 2.30). 

Поширення у слуховий прохід може стати причиною ін-
фекційних ускладнень внаслідок затримки рідини і в подаль-
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А B
Рис. 2.27. Дівчинка Б., 11 місяців. ІГ трахеї, трахеобронхоскопія. 

Рис. 2.28. Дівчинка С., ІГ промежи-
ни, ускладнена виразками з інфіку-
ванням: А – фото у 4 місяці; В – фото 
у 6 місяців; С – фото в 1 рік. 

А B

C
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Рис. 2.29. Дівчинка З., ІГ промежини. А – фото у 3,5 місяця; В – фото в 1 рік. 
А B

Рис. 2.30. Дівчинка В., ІГ вушної раковини, зовнішнього слухового прохо-
ду: А – фото у віці 6 місяців; В – фото у віці 13 місяців. 

А B

шому призвести до порушення слуху. Тому ІГ, розташовані в 
періаурикулярній ділянці, на вушній раковині, потребують 
отоскопії.

Періоральна локалізація може стати причиною утруд-
неного вживання їжі, деформації губ (рис. 2.31) і в особливо 
складних випадках може призвести до деформації щелепи 
та порушення прорізування зубів (рис. 2.32). Якщо ураження 
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Рис. 2.31. ІГ періоральної ділянки: 
А – дівчинка Б., 1,5 місяця. ІГ в ді-
лянці верхньої губи; В – дівчинка 
Т., 5 місяців, ІГ нижньої губи з ви-
разкуванням, больовим синдро-
мом; С – дівчинка Б., 6 місяців. ІГ 
верхньої губи, порушене змикання 
губ, слинотеча. 

А B

С

поширюється на слизову оболонку ротоглотки або розташова-
не на шкірі передтрахеальної ділянки, необхідно виключити 
ураження трахеї.

ІГ обличчя можуть призводити до косметичних і функ-
ціональних розладів, залежно від їх розміру. При такій ло-
калізації нерідко виникає необхідність у ранньому початку 
активного лікування для якнайшвидшого досягнення фази 
регресу. 
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Рис. 2.32. Хлопчик Б., 3 місяці. ІГ нижньої щелепи зліва, фаза проліферації, 
істотна деформація нижньої щелепи: А – фото; В – КТ з контрастуванням, 
аксіальна проекція. Інтенсивне накопичення контрасту в ділянці нижньої 
щелепи зліва, відсутність солідної тканини; С – фото у віці 2 роки, після 
хірургічного лікування, залишкова деформація щоки; D – КТ після ліку-
вання. Деформація нижньої щелепи.

А B

С D

Диференційна діагностика ІГ
Існує дві сентенції, про які необхідно пам’ятати, оцінюю-

чи шкірні судинні ураження у немовлят: не усі ІГ зовнішнім 
виглядом нагадують полуницю, та не усі ураження у вигляді 
полуниці є ІГ (Marler J. J., Mulliken J. B., 2005). Не зважаючи 
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на значне поширення, діагноз нерідко встановлюють невір-
но. Глибокі гемангіоми, особливо у шийній та аксилярній 
ділянках, нерідко приймають за лімфатичні мальформації. 
Іншою судинною пухлиною, що візуально нагадує ІГ, може 
бути фібросаркома (Boon L. M. et al.). Наявність при народ-
женні, швидкий ріст, поява у більш старшому віці, набряк 
навколишніх тканин є нетиповими ознаками для ІГ і потре-
бують подальшого обстеження пацієнта. Якщо клінічні про-
яви, результати ультразвукового дослідження, додаткових 
методів обстеження, зокрема КТ чи МРТ, залишають най-
менші сумніви щодо злоякісності процесу, необхідно вико-
нати біопсію. 

Супутні вади розвитку 
Вроджені вади розвитку рідко асоціюються з ІГ, проте ге-

мангіоми великого розміру і ті, що розташовуються по сере-
динній лінії, потребують особливої уваги. 

ІГ обличчя і голови можуть поєднуватися зі структурни-
ми вадами центральної нервової системи (аномалія задньої 
черепної ямки), інтра- та екстракраніальних артерій (гіпо
плазія або відсутність сонних чи хребтових артерій, аневриз-
ми), серця, аорти (коарктація), очей (катаракта), а також з 
розщепленням груднини (PHACES-синдром – Posterior fossa 
malformations, Hemangioma, Arterial anomalies, Cardiac defects, 
Eye anomalies, and Sternal defects). Цей синдром вперше опи-
сали Frieden et al. у 1996 році. Хоча стандартизовані критерії 
для визначення синдрому не були визначені, вважають, що 
діти з великими гемангіомами обличчя і волосистої частини 
голови потребують більш ретельного обстеження (неврологіч-
ного, кардіологічного, офтальмологічного). Гемангіоми при 
PHACES-синдромі зазвичай великого розміру (> 5  см в діа-
метрі) та мають характерну локалізацію (Metry D. еt al., 2009). 
Ці гемангіоми обличчя з дифузним інфільтративним ростом 
деякі автори описують як «сегментарні», однак їх розповсю-
дження відповідає дерматомам, а не ділянкам іннервації че-
репно-мозкових нервів (рис. 2.33). 
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Рис. 2.33. Дівчинка З., PHACES-синдром: А – фото у 2 місяці. Сітчасті сег
ментарні геманігоми обличчя, ускладнені виразкою в ділянці верхньої 
губи, розщеплення груднини, через шкіру просвічується перикард (вказа-
но стрілкою); В – фото у 12 місяців, після 7 місяців консервативного ліку-
вання та хірургічної корекції розщеплення груднини. Розширені капіляри 
в ділянці сітчастої гемангіоми. 

А B

Для встановлення діагнозу PHACES-синдрому достатньо 
наявності характерних гемангіом голови і однієї «великої» оз-
наки або двох «малих» (табл. 2.3). 

Пухлини в крижово-куприковій ділянці можуть супрово-
джувати вади розвитку спинного мозку і хребта. Аноректальні 
вади та вади розвитку сечостатевої системи можуть поєдну-
ватися з гемангіомами промежини, зокрема при PELVIS син-
дромі (Pelvic hemangioma – гемангіома таза, External genital 
malformations – вади розвитку зовнішніх статевих органів, 
Lipomeningocele – ліпоменінгоцеле, Vesicorenal – вади розвит-
ку сечового міхура і нирок, Imperforate anus – аноректальна 
атрезія, Skin tags – шкірні ознаки) (Girard C., 2006). 
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Таблиця 2.3. Діагностичні критерії PHACE-синдрому

PHACE синдром:
Гемангіома обличчя 5 см в діаметрі
ПЛЮС
1 «великий» критерій або 2 «малих» критерії

Органи і 
системи «Великі» критерії «Малі» критерії

Церебро
васкулярні 

Аномалії великих 
мозкових артерій 
(аневризми, 
гіпоплазія, аберантні 
судини, персистуюча 
тригімінальна артерія)

Персистуючі 
ембріональні судини 
(крім тригімінальної)
Примітивні 
гіпоглосальні, вушні 
артерії 

Структурні 
вади 
головного 
мозку 

Аномалії задньої 
черепної ямки
Синдром Денді–Уокера 
або одно/двобічна 
мозкова гіпоплазія/
дисплазія

Інтракраніальна 
гемангіома
Порушення 
неврональної міграції

Серцево-
судинна 
система 

Аномалії дуги аорти 
Коарктація аорти 
Аневризма
Аберантна 
підключична артерія 
з або без судинного 
кільця 

Дефект 
міжшлуночкової 
перегородки
Правобічна (подвійна) 
дуга аорти 

Орган зору Задні сегментарні 
аномалії
Гіпоплазія зорового 
нерва
Мікрофтальмія
Катаракта
Колобома

Передні сегментарні 
аномалії 

Серединні або 
вентральні 
дефекти 

Розщеплення 
груднини

Гіпопітуїтаризм 
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Рис. 2.34. Хлопчик К., сітчаста гемангіома правого передпліччя і кисті, 
природний перебіг: А – фото у 5 місяців; В – фото у 10 місяців. 

А B

Сітчаста (ретикулярна) гемангіома

Інфантильна гемангіома може проростати дерму, утворю-
ючи рельєфні рисунки різних відтінків червоного кольору, що 
нагадує капілярні мальформації або телеангіектазії (Martinez-
Perez  D. et al., 1995). Вона може бути представлена окремою 
добре локалізованою плямою, зазвичай на кінцівках, яка не 
утворює папульозних утворень і зупиняється в рості. В іншо-
му випадку ретикулярна гемангіома інтенсивно росте після 
народження, на її поверхні з’являються папульозні елементи, 
колір стає темнішим. Уражені ділянки на підошві або на до-
лоні мають вигляд однорідно забарвленої плями, у прокси-
мальному напрямку гемангіома набуває сітчастої структури 
(рис. 2.34). 

Сітчаста гемангіома є варіантом інфантильної гемангіоми, 
вона є GLUT1 позитивною пухлиною (Mulliken J. B. et al., 2013). 
Гістологічними відмінностями сітчастої гемангіоми є інфіль-
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Рис. 2.35. Хлопчик Б., 4,5 місяця. 
Сітчаста гемангіома промежини, 
ускладнена виразкою. 

тративний ріст, втягнення в 
процес фасції, м’язів і кісток 
(Mulliken J. B. et al., 2007).

Диференційний діагноз 
слід проводити з капілярними 
мальформаціями, вродженою 
мармуровою телеангіектазією, 
синдромом Паркса–Вебера.

Характерним ускладнен-
ням у період активного росту 
сітчастої гемангіоми є утво-
рення виразок (рис.  2.35), а 
також деяке прискорення ак-
сіального росту кінцівки. 

З часом для ретикулярної 
гемангіоми характерна по-
вільна інволюція. Вона може 
поєднуватися з гемангіомами 
печінки, іншими дрібними 
ураженнями шкіри, входити 
до складу PHACE-синдрому, 
також описано поєднання сіт-
частої гемангіоми нижніх кін-
цівок з аномаліями передньої 
черевної стінки (омфалоцеле) 
та сечостатевої системи (рек-
то-вагінальна нориця, анорек-
тальна атрезія, подвоєння ни-
рки) (Mulliken J. B. et al., 2007). 

Лікування ІГ 
Більшість ІГ не потребують 

специфічного лікування, лише 
спостереження, оскільки ІГ 
властива спонтанна інволюція 
(рис. 2.36). 

Рис. 2.36. ІГ плеча, природний пере-
біг: А – фото у 5 місяців; В – фото у 
8 місяців; С – фото у 15 місяців. 

А

B

С
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У випадку ІГ може бути використано принцип «wait-and-
see» – очікування та спостереження (Enjolras  O. et al., 2007). 
Проте якщо навіть було прийнято рішення не втручатися, спо-
стереження не означає повної бездіяльності. Необхідно про-
водити регулярний огляд з відповідним документуванням. 
Серія фотографій об’єктивно відображає швидкість росту, від-
повідь на лікування та наступний регрес пухлини (рис. 2.37). 

Необхідно також проводити повторне ультразвукове дослі-
дження з визначенням розмірів та активності гемангіоми. Слід 
враховувати, що більшість гемангіом локалізуються в ділянці 

Рис. 2.37. Дівчин-
ка  М., ІГ кисті, те-
рапія пропрано-
лолом розпочата у 
віці 2 місяці. Фото 
в динаміці: А, В – у 
віці 2 місяці; С – у 
віці 4 місяці; D, Е – 
у віці 8 місяців. 

А В С

D E
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голови і шиї та супроводжуються косметичним дефектом, осо-
бливо гемангіоми обличчя, що є причиною емоційних страждань 
батьків (Tanner J. L. et al., 1998). Тому гемангіома діаметром 1 см 
в ділянці носа та такого ж розміру в ділянці тулуба вимагають іс-
тотно відмінної лікувальної тактики. Крім того, плануючи ліку-
вальну тактику слід пам’ятати, що косметичні деформації і тяжкі 
ускладнення супроводжують до 10 % випадків ІГ. 

Використання фармакологічних засобів 
До недавнього часу основними препаратами для лікування 

інфантильних гемангіом були глюкокортикоїди (преднізолон 
або метилпреднізолон), які особливо ефективні у фазі ранньої 
проліферації. Ефективність кортикостероїдів при лікуван-
ні гемангіом була відмічена випадково, при лікуванні дити-
ни з приводу тромбоцитопенії преднізолоном було задоку-
ментовано істотне зменшення у розмірах гемангіоми шкіри 
(Zarem H. A., Edgerton M. T., 1967). В основі механізму дії сте-
роїдів лежать пригнічення потенціалу поділу ендотеліальних 
клітин-попередників гемангіоми та експресія ендотеліально-
го фактора росту (Greenberger S. et al., 2010). 

Преднізолон per os призначали в дозі 2–3  мг/кг/добу на 
тривалий період, перші ознаки регресу спостерігали через 2 
– 3 тижні застосування, ефективність лікування досягала 84 %. 
Збільшення дози преднізолону понад 3 мг/кг/добу дозволяла 
домогтися кращого результату, проте істотно зростала часто-
та побічних ефектів – катаракти, затримки росту, синдрому 
Кушинга, діабету, стеатозу печінки, шлунково-стравохідно-
го рефлюксу (Bennett M. et al., 2001; George M. E. et al., 2004; 
Boon L. M. et al., 1999). 

З метою контролю побічної дії системного використання 
кортикостероїдів у 1982 році було запропоновано їх локальне 
введення (Kushner B.  J.). Ін’єкції в ділянку ураження застосо-
вували при гемангіомах носа, щік, губ, повік для запобігання 
деформації обличчя. Для місцевого введення зазвичай засто-
совували колоїдні розчини пролонгованої дії. Повторні ма-
ніпуляції проводили через 6–8 тижнів, як правило необхідно 
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від трьох до п’яти процедур (Marler  J.  J., Mulliken  J.  B., 2006). 
Проте місцеве використання кортикостероїдів не нівелює в 
повній мірі їх системний побічний вплив, що було помічено 
через декілька років після початку застосування, у 1989 році 
(Weiss A. H.). Місцеве використання кортикостероїдів при ліку-
ванні гемангіоми повік може спричинити глаукому і катаракту 
(Haik B. G. et al., 1994), місцевими ускладненнями також є атро-
фія та гіперпігментація шкіри (Ho N. T. C. et al., 2007). Є також 
повідомлення про тромбоз артерії сітківки та некроз повіки, 
імовірно, внаслідок емболізації судин при використанні коло-
їдних розчинів (Ruttum M. S. et al., 1993; Sutula F. C. et al., 1987). 

Інші публікації вказують, що місцеве використання стеро-
їдів є безпечним і не супроводжується жодними побічними 
ефектами (Janmohamed S. R. et al., 2012).

При неефективності преднізолону застосовували препара-
ти другого ряду – інтерферон та вінкристин. 

Інтерферон альфа-2 є противірусним препаратом, про-
те його антиангіопроліферативні властивості використовува-
ли при лікуванні резистентних до кортикостероїдів гемангіом 
(Ezekowitz R. A. B. et al., 1992). При лікуванні інтерфероном мо-
жуть виникнути тяжкі ускладнення – це спастична диплегія, фор-
ма церебрального паралічу нижніх кінцівок, ризик якої колива-
ється від 5 до 20 % (Barlow C. F. et al., 1998; Dubois J. et al., 1999). 

В основі механізму дії вінкристину лежить пригнічення 
мітозу у клітинах ендотелію судин (Fay  A. et al. 2010). Крім 
того, відмічена ефективність вінкристину у лікуванні геман-
гіоендотеліом, асоційованих з феноменом Касабаха–Меріт 
(Payarols J. P. et al., 1995, Moore J. еt al., 2001). Не зважаючи на 
побічні дії інтерферону альфа-2 та вінкристину (периферійна 
невропатія, мієлотоксичність), вони залишаються препарата-
ми другого ряду для лікування гемангіом з потенційно небез-
печними ускладненнями. 

Бета-блокатор пропранолол 
Враховуючи відсутність єдиного ефективного методу ліку-

вання гемангіом, значний інтерес викликають нові, відносно 
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безпечні у застосуванні препарати. У 2008 році кардіологи клі-
ніки міста Бордо (Франція) у ході лікування серцевої патології 
виявили істотне зменшення гемангіом обличчя у двох дітей на 
фоні застосування пропранололу – неселективного бета-бло-
катора (Léauté-Labrèze  C. et al., 2008). Пропранолол вперше 
синтезував у 1950 році James Black, який у 1988 році став Нобе-
лівським лауреатом в галузі медицини (Zimmermann A. P. et al., 
2010). Після першого повідомлення у 2008 році пропранолол 
стали використовувати як препарат першого ряду для ліку-
вання проблемних гемангіом у багатьох країнах (Frieden I. J., 
Drolet  B.  A., 2009). Проблемними визначено гемангіоми, які 
супроводжуються значними косметичними дефектами або 
функціональними розладами. Автори відзначають клінічно 
значимий ефект лікування, який полягає не лише у зміні ко-
льору пухлини, а й у зменшенні її розмірів уже в перший тиж-
день лікування (Holmes J. M. et al., 2010). Через добу після при-
значення терапевтичної дози пропранололу стає помітною 
зміна кольору та консистенції ІГ (Sans V. et al., 2009). 

Лікувальна доза пропранололу складає в середньому 2 мг/
кг/добу, тривалість лікування від 6 до 12 місяців, інколи біль-
ше 1 року (Schiestl  C. et al., 2011). Недостатня тривалість лі-
кування (менше 6 місяців) може бути причиною часткового 
рецидиву пухлини (Q. Xiao et al., 2013). Побічними транзитор-
ними явищами при застосуванні пропранололу є артеріальна 
гіпотензія, синусова брадикардія, гіпоглікемія (Lawley L. P. et 
al., 2009; Holland K. E. et al., 2010), описані також порушення 
сну, гіперкаліємія, блювання, діарея (Abbott J. et al., 2010). 

Роль пропранололу у порушенні сну може бути пов’язана з 
тим, що бета-1-адренорецептори у шишкоподібній залозі віді-
грають важливу роль у стимуляції мелатоніну. Блокування цих 
рецепторів може бути пов’язане зі зниженням рівня мелатоні-
ну і порушенням серцевого ритму (Stoschitzky K. еt al., 1999). 

Проте за умови поступового збільшення дози, індивідуаль-
ного підходу, дотримання режиму застосування, моніторингу 
рівня глюкози в крові і ЕКГ діти переносили препарат добре 
(Zvulunov A. et al., 2011), клінічно значимих побічних ефектів 
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не виникало. Найчастіше серед побічних ефектів пропраноло-
лу у дітей в літературі вказують на гіпоглікемію. Проте цьому 
ускладненню можна запобігти, дотримуючись суворого режи-
му. Зокрема, в описаних клінічних випадках гіпоглікемія зу-
стрічалась при тривалій голодній паузі після дачі препарату 
або на фоні респіраторного захворювання, коли при гаряч-
ці апетит у дитини був знижений, а також при використанні 
високих доз препарату – добова доза складала від 2 мг/кг до 
14 мг/кг (Holland K. E. et al., 2010; Schiestl C. et al., 2004 ). 

З 2011 року Європейським медичним товариством, а та-
кож Американським FDA пропранолол внесено до протоколу 
лікування гемангіом (Starkey E., Shahidullah H., 2011). В Укра-
їні зазначену методику використовують з 2009 року. Жоден з 
методів лікування не має такого короткого терміну від пер-
шої спроби до протокольного застосування в країнах Європи і 
Північної Америки (Azizkhan R. G., 2013). 

Після успішного використання бета-блокаторів для лікування 
поверхневих гемангіом пропранолол запропоновано як препа-
рат першого ряду для лікування симптомних гемангіом печінки 
(Mhanna A. et al., 2011; Kulungowskia A. M. et al., 2012), дихальних 
шляхів (De Moreno A. et al., 2013; Elluru R. G. et al., 2015). 

В основі механізму дії пропранололу лежать наступні про-
цеси: вазоконстрикція (ẞ-адренергічні антагоністи викликають 
звуження судин шляхом інгібування синтезу і звільнення NO), 
пригнічення ангіогенезу (пропранолол знижує рівень проангіо-
генних білків), індукція апоптозу (Поляев Ю. А. и соавт., 2012). 

У терапевтичному впливі пропранололу на ІГ виділяють 
ранній, середній і довготривалий ефект, який пояснюють 
його впливом на три фармакологічні мішені (Storch  C.  H., 
Hoeger P. H., 2010). Ранній ефект (посвітління поверхні геман-
гіоми через 1–3 дні після початку лікування) є наслідком ва-
зоконстрикції на фоні зниження вивільнення оксиду азоту. 
Пропранолол спричиняє сповільнення притоку крові до бага-
тьох тканин, особливо виражена адреналін-індукована вазо-
констрикція в шкірі (Greenberger S. et al., 2012). Однак тривале 
лікування не впливає на резистентність судин у підшкірній 
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клітковині, тому слід припустити існування інших пролонго-
ваних механізмів дії препарату. Ефект середньої тривалості 
спричиняє блокування проангіогенних чинників судинного 
ендотеліального фактора росту, фактора росту фібробластів, 
металопротеїнази, і як наслідок, припинення росту пухлини. 
Довготривалий ефект пропранололу характеризується індук-
цією апоптозу в проліферуючих ендотеліальних клітинах, ре-
зультатом якого є регрес пухлини. Під час ангіогенезу коорди-
нований перебіг багатьох процесів призводить до формування 
нових судин. Відбувається протеолізис компонентів поза-
клітинного матриксу, що дозволяє ендотеліальним клітинам 
мігрувати і проростати. Відповідно, збільшується утворення 
матриксних металопротеїназ, які секретуються як пухлин-
ними клітинами, так і тумор-асоційованими макрофагами. 
Норадреналін підвищує експресію матриксної металопроте-
їнази-2 і матриксної металопротеїнази-9 через пухлинні клі-
тини і через макрофаги. Цей процес може бути пригнічений 
бета-блокатором, пропранололом (Guo et al., 2009). Таким чи-
ном, ефект пропранололу може бути опосередкований, при-
наймні частково, регуляцією матриксних металопротеїназ.

Крім того, пропранолол може пригнічувани гемангіогенез 
через контроль іншого проангіогенного медіатора, інтерлей-
кіну-6. Останні публікації показують, що інтерлейкін-6 знахо-
диться під впливом катехоламінів, як на рівні транскрипції, 
так і на рівні трансляції, і цей вплив може бути блокований 
пропранололом (Kuma J. Y. and Khanabc Z. A., 2014). Цікавим є 
факт, що як кортикостероїди, так і пропранолол викликають 
супресію матриксних металопротеїназ і інтерлейкіну-6. Цей 
перехрест у механізмі дії може стати ключем до розуміння 
ролі зазначених протеїнів у патогенезі ІГ. 

ІГ є пухлиною, для якої характерне утворення нових кро-
воносних судин, переважно de novo, з незрілих клітин-по-
передників (стовбурових клітин). Можливо, пропранолол 
перешкоджає дозріванню стовбурових клітин гемангіоми 
до ендотеліальних клітин або перицитів (Frieden and Drolet, 
2009). Іншим механізмом дії пропранололу може бути приско-
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рення диференціювання клітин-попередників до адипоцитів, 
що відображає перехід стадії проліферації до стадії інволюції. 
Проте цей механізм дії пропранололу для ІГ не було підтвер-
джено ні iv vitro, ні in vivo, він описаний для мезенхімальних 
стовбурових клітин. Наприклад, норадреналін стимулює ме-
зенхімальні клітини-попередники в білій жировій тканині до 
набуття фенотипу бурих адипоцитів (Vegiopoulos et al., 2010). 

За умови неефективності використання пропранололу по-
казане операційне лікування. Показаннями до хірургічного 
видалення вважають також виразкування гемангіоми та її ло-
калізацію в ділянці повіки (Waner M., Min-Jung T., 2013), проте 
це твердження є неоднозначним. Зокрема, досягнуто значно-
го клінічного ефекту при лікуванні пропранололом гемангіом 
поверхневих тканин, ускладнених виразкуванням, кровоте-
чею та інфікуванням (рис. 2.38). 

Рис. 2.38. Дівчинка З., ІГ в ділянці 
шиї, ускладнена виразками, інфі-
куванням, вираженим больовим 
синдромом. Терапія пропраноло-
лом розпочата у віці 4 місяці: А – 
фото у 4 місці; В – фото у 9 місяців; 
С – фото у 13 місяців. 

А B

С
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У більшості пацієнтів терапія пропранололом розпочина-
ється у 4,5–5,5 місяців – у фазу активної проліферації, коли 
розміри гемангіоми збільшуються у десятки разів, що спричи-
няє різноманітні ускладнення. Більш пізній початок лікуван-
ня пов’язаний в основному з пізнім звертанням пацієнтів, а 
раннє лікування – з виникненням ускладнень. Лікування роз-
почато у віці 2 місяців у дівчинки з гемангіомою промежини, 
у якої лазерна коагуляція ускладнилася поверхневим некро-
зом тканин і вираженим больовим синдромом (рис. 2.39). 

У випадку локальних поверхневих ІГ ефективним є міс-
цеве використання пропранололу у вигляді 1–2  % крему на 
гідрофільній основі (Kunzi-Rapp K., 2012), який застосову-
вали при локалізації ураження в ділянці обличчя, шиї, по-
вік, зовнішніх статевих органів (Guo  S., Ni  N., 2010; Pope  E., 

Рис. 2.39. Дівчинка С., ІГ промежи-
ни: А – фото в 1 місяць, стан після 
лазерної коагуляції; В – фото у 2 мі-
сяці, виразки в результаті некрозу 
поверхневих тканин; С – фото у 8 
місяців, через 6 місяців після по-
чатку терапії пропранололом. 

А B

С
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Рис. 2.40. Дівчинка М., ІГ кінчика носа: А – фото в 1 місяць; В – фото у 3 
місяці, після місцевого лікування маззю пропранололу. 

А B

Chakkittakandiyil A., 2010). Локальне застосування пропрано-
лолу потрібно розпочинати якомога раніше, в ідеалі до 3-мі-
сячного віку (рис. 2.40). 

Якщо місцеве лікування не дає клінічного ефекту, доцільно 
перейти на системну терапію, оскільки ІГ, імовірно, розташо-
вана у більш глибоких шарах шкіри (McMahon P. et al., 2012). 
Проте у літературі відсутні дані про черезшкірне проникнен-
ня пропранололу (Moehrle M. et al., 2013). 

З моменту першого повідомлення про використання про-
пранололу для лікування ІГ (Léauté-Labrèze C. et al., 2008) з’я-
вились численні публікації, перші повідомлення були присвя-
чені окремим клінічним випадкам, а в подальшому – групам 
пацієнтів. ІГ у дослідженнях об’єднували за локалізацією (об-
личчя, орбіта, дихальні шляхи), зустрічаються публікації різ-
них спеціалістів (дерматологів, педіатрів, офтальмологів, ото-
ларингологів, хірургів) (Marqueling A. L. et al., 2013; Hogeling M. 
et al., 2011). У різних публікаціях різняться дані про дози пре-
парату, початок лікування та його тривалість.

Для глибоких ІГ, що охоплюють велику площу, характерна 
більш тривала фаза проліферації, до одного року, тому у цих 
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випадках необхідне пролонговане лікування (Marqueling A. L. 
et al., 2013). 

Діагноз «інфантильна гемангіома» не є показанням до по-
чатку терапії бета-блокаторами. Не зважаючи на високу ефек-
тивність пропранололу, слід враховувати наступні чинники: 

•	 ІГ властивий спонтанний регрес у віці 3–7 років;
•	 призначення пропранололу вимагає дотримання пев-

ного режиму, контролю показників, також можливі 
ускладнення терапії;

•	 лікування є тривалим (не менше 4 місяців), передчасне 
припинення лікування призводить до рецидиву пухлини.

Нами проведена системна терапія пропранололом за на-
ступними показаннями:

1.	 ІГ в ділянці повік, періорбітальної ділянки з метою запо-
бігання порушенню зору (n=5);

2.	 ІГ інших відкритих частин обличчя з метою запобіган-
ня косметичним дефектам (n=15), особливо небезпечні у цьому 
плані червона облямівка губ, кінчик носа, коли косметичні де-
фекти складно піддаються хірургічній корекції;

3.	 ІГ природних складок шкіри (шия, аксилярна ділянка, 
кисть, стопа), для яких характерне утворення виразок з по-
дальшим рубцюванням і обмеженням рухів (n=12);

4.	 ІГ промежини, ускладнені виразками, інфікуванням та 
вираженим больовим синдромом (n=11). ІГ цієї локалізації нерід-
ко потребують раннього початку терапії (у віці 1,5–2 місяці);

5.	 ІГ печінки, які клінічно проявляються печінковою, серце-
вою, дихальною недостатністю (n=5);

6.	 ІГ гортані, трахеї з ознаками дихальної недостатності 
(n=5);

7.	 ІГ великих розмірів будь-якої локалізації, ускладнені зни-
женням рівня гормонів щитоподібної залози (n=3);

8.	 ІГ вушної раковини і зовнішнього слухового проходу з ме-
тою запобігання порушенню слуху і деформації хряща вушної ра-
ковини (n=1). 
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Більшість ІГ досягають 80 % свого максимального росту до 
віку 3,2 місяця, ріст триває до 5 місяців, а у другому півріччі 
життя зазвичай розміри змінюються повільно, і лише 3 % ІГ 
продовжують свій ріст після 9 місяців (Chang L. C. et al., 2008). 
Отже, лікування доцільно розпочинати у фазі активної пролі-
ферації, а не після того, як пухлина закінчила свій ріст, оскіль-
ки фармакологічні засоби є ефективнішими для зупинки рос-
ту, а не стимулювання регресу.

Клінічний приклад
Дівчинка Б., звернулася в клініку з явищами шумного «стри-

дорозного» дихання та періодичного бронхообструктивного 
синдрому. Хворіє з 3-місячного віку. Проводилось періодичне ста-
ціонарне лікування з приводу обструктивного синдрому, який 
купірували введенням кортикостероїдів. Ефект від лікування 
тимчасовий. На фоні тривалого прийому гормональних препа-
ратів у дитини відмічається кушингоїдний синдром – надмір-
на маса тіла (13,5 кг), місяцеподібне обличчя, стрії на стегнах. 
Враховуючи клінічні прояви компресії верхніх дихальних шляхів 
дитині була виконана КТ з внутрішньовенним контрастуван-
ням та трахеобронхоскопія. Діагностована гемангіома трахеї 
та верхнього середостіння з компресією на 2/3 просвіту у се-
редній і нижній третинах трахеї та лівого головного бронха. 
Розпочата терапія пропранололом з поступовим підвищенням 
дози від 1 мг/кг маси до 2 мг/кг маси дитини на добу. Лікування 
тривало протягом 12 місяців, на фоні терапії клінічних ознак 
порушення дихання не було. У віці 2 років виконано контрольне 
обстеження: КТ з контрастуванням та трахеобронхоскопію, 
виявлено залишкові вогнища ІГ без ознак компресії дихальних 
шляхів. Пропранолол відмінено з поступовим зниженням дози. У 
віці 2 роки 3 місяці (через 2 місяці після припинення системної 
терапії бета-блокаторами) у дитини відмічено рецидив стри-
дорозного дихання та явища бронхообструкції, які купірувалися 
кортикостероїдами. Контрольна трахеобронхоскопія виявляє 
збільшення в об’ємі ІГ та компресію трахеї. Лікування пропра-
нололом відновлено та продовжено до віку трьох років.
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У даному клінічному випадку причиною рецидиву клініч-
них проявів компресії дихальних шляхів є пізнє звертання у 
спеціалізовану клініку та, відповідно, пізній початок лікуван-
ня, коли гемангіома досягла свого максимального розміру, а 
період інволюції не завершився. 

Емболізуюча терапія 
Зрідка емболізуюча терапія показана дітям з ІГ, у яких 

виникає застійна серцева недостатність, та дітям з ІГ, стій-
кими до медикаментозного лікування (Kulungowski  A.  M., 
Fishman  S.  J., 2012). Найчастіше потреба в емболізації вини-
кає при ІГ печінки. Ефективність емболізації визначається 
можливістю провести оклюзію більшості шунтів. Навіть після 
успішно проведеної емболізації дітям необхідно продовжува-
ти фармакотерапію (Mulliken J. B. et al., 2000). 

Лазерна терапія
Лазерну терапію у фазу активної проліферації слід застосо-

вувати обережно, оскільки вона може супроводжуватися такими 
ускладненнями як виразки (рис. 2.39), кровотеча, а також утво-
рення ділянок гіпопігментації (Kulungowski A. M., Fishman S. J., 
2012). Враховуючи глибину дії фотодинамічного лазера, яка 
складає 0,75–1,2 мм, він може бути ефективним лише у випадку 
поверхневих гемангіом, які зазвичай не створюють проблем і не 
мають залишкових проявів після спонтанного регресу. Великі ІГ 
починають свій ріст у середніх шарах дерми або навіть глибше, 
тому спалахи лазера будуть впливати лише на їх поверхневу ча-
стину, спричинюючи утворення рубців і світліше забарвлення 
(Mulliken J. B., 2013). Для лікування глибоких гемангіом профе-
сор P. Berlien пропонує використання довгих хвиль Nd:YAG ла-
зера безпосередньо через товстий кубик льоду для запобігання 
термальному пошкодженню шкіри (Berlien P. Н, 2009). У фазі ін-
волюції залишкові телеангіектазії можуть бути успішно пролі-
ковані за допомогою різних типів лазера.

Кріодеструкція
Деструкція поверхневих гемангіом рідким азотом та 

«снігом» СО2 набула великої популярності у 1960-ті роки 
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(Zheng J. W. еt al., 2013). У результаті впливу низької темпера-
тури відбувається пошкодження клітин гемангіоми та навко-
лишніх тканин. Під час заморожування і в короткий час після 
виконання маніпуляції утворюються внутрішньо- та позаклі-
тинні кристали льоду, які спричиняють механічне руйнування 
клітинних мембран. Після танення кристалів льоду позаклі-
тинна рідина повертається всередину клітини, викликаючи 
її розрив. Гемангіома зникає після репаративних процесів у 
місці впливу наднизької температури. Згодом кріодеструк-
цію використовували все рідше, оскільки виявлено чимало 
небажаних побічних впливів, таких як холодова кропивниця, 
кріоглобулінемія, утворення гіпертрофічних або атрофічних 
рубців, гіпер- або гіпопігментації. 

Для лікування гемангіом використовували також іонізуюче 
опромінення та радіоізотопну терапію, проте від їх застосування 
відмовилися через потенційну небезпеку для дитини і кореляцію 
з пухлинами у віддаленому періоді (Zheng J. W. еt al., 2013). 

Хірургічне лікування ІГ
З часу впровадження в практику біологічної класифікації 

судинних пухлин, використання антиангіопроліферативних 
засобів з високою ефективністю і мінімальними побічними 
ефектами та визначення прогнозованого життєвого циклу 
ІГ, роль хірургічного методу у лікуванні ІГ істотно змінилася. 
Більшість ІГ не потребують жодного втручання, лише дина-
мічного спостереження. Проте в окремих випадках хірургічне 
втручання можна використати і у фазі проліферації. Напри-
клад, добре відмежовані гемангіоми або гемангіоми на ніжці, 
які ускладнилися виразкуванням чи рецидивними кровотеча-
ми, можуть бути хірургічно видалені протягом першого року 
життя дитини. ІГ, найпридатніша для хірургічного видалення 
у цій фазі, локалізується на волосистій частині голови, тулубі, 
кінцівках. Слід уникати раннього втручання при локалізації 
ІГ в ділянці обличчя, шиї. У публікаціях 1990-х років та більш 
ранніх пропагується раннє видалення гемангіом з огляду на 
психологічні труднощі батьків і дітей (Tanner J. L. et al., 1998). 
Проте у цьому випадку істотне значення має освітня робота, 
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оскільки активна проліферація закінчується уже на другому 
році життя, коли дитина ще не відчуває психологічного дис-
комфорту внаслідок косметичних вад. 

ІГ шкіри, які швидко ростуть, діють як експандер для тка-
нин (Mulliken J. B. et al., 2002). Пухлина, яка прогресивно збіль-
шується, може руйнувати еластичні волокна внаслідок пере-
розтягнення шкіри, спричиняючи в подальшому утворення 
телеангіектазій, рубців, фіброзно-жирового переродження. 
Для хірурга є важливим вибір терміну і методики видалення 
ІГ та її залишкових змін з метою мінімізації рубцевих дефор-
мацій. Тому у фазі активного росту слід надати перевагу анти-
ангіопроліферативним засобам, а хірургічне лікування засто-
совувати вже у фазі інволюції. 

Вроджені гемангіоми

Вродженим гемангіомам властиві максимальний внутріш-
ньоутробний ріст пухлини та відсутність постнатальної пролі-
ферації (Mulliken J. B., Enjolras O., 2004). Вроджені гемангіоми є 
GLUT 1-негативними судинними пухлинами, а не різновидом 
інфантильних гемангіом. На відміну від ІГ, вроджені гемангіоми 
є рідкісними пухлинами, їх розповсюдженість невідома, оскіль-
ки в літературі зустрічаються описи лише поодиноких випадків, 
крім того, не всі автори виділяють цю нозологічну одиницю. 

Серед вроджених гемангіом виділяють гемангіому із 
швидкою інволюцією (Rapid involuting hemangioma – RICH), 
гемангіому без інволюції (non involuting hemangioma – NICH) 
та гемангіому з частковою інволюцією.

Імовірно, перший опис RICH подано у 1960 році Bowers R. E. 
та співавторами як швидкий регрес великого «полуничного 
невуса». Термін «полуничний невус» автори використовують 
для опису поверхневих гемангіом у дітей. 

RICH з’являється уже на 12 тижні внутрішньоутробного 
розвитку, при ультразвуковому скринінговому дослідженні 
частіше діагностується на початку третього триместру (Boon 
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et al., 1996; Elia D. et al., 2008). Свого максимального розміру 
вона досягає впродовж останніх тижнів вагітності. При на-
родженні RICH являє собою солітарну пухлину округлої або 
овальної форми, припідняту над поверхнею шкіри, сірого 
або фіолетового забарвлення з радіальними венами, телеан-
гіектазіями в центрі, оточену світлим обідком (Gorincour  G. 
еt al., 2005). Пухлина може досягати великих розмірів при 
народженні та включати вогнища некрозу як ознаки вже роз-
початого регресу (рис.  2.41). Локалізується RICH переваж-

Рис. 2.41. Дівчинка М., вроджена ге-
мангіома передньої поверхні гомілки 
зі швидкою інволюцією (RICH): А – 
фото у 2 тижні; В – фото у 1,5 місяця; 
С – фото у 4 місяці; D – МРТ, виконане 
у віці 2 тижні, сагітальна проекція, ре-
жим Т2. Судинне утворення в межах 
м’яких тканин передньої поверхні го-
мілки. 

А В C

D
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но в ділянці волосистої частини голови (рис. 2.42), обличчя, 
на кінцівках. Описані рідкісні випадки множинних пухлин 
(Mulliken J. B. et al., 2007). 

Рис. 2.42. Дівчинка Л., вроджена гемангіома RICH волосистої частини го-
лови, природна інволюція пухлини: А – фото у 2 місяці; В – фото у 5 мі-
сяців. 

А В

Описано два ускладнення RICH – серцева недостатність 
внаслідок артеріовенозних шунтів у пухлині (Boon L. M. et al., 
1996) та транзиторна тромбоцитопенія і коагулопатія спожи-
вання, яка проявляється зниженням рівня фібриногену і під-
вищенням рівня продуктів деградації фібрину, таких як D-ди-
мери, в крові (Baselga E. et al., 2008). 

Солітарна гемангіома печінки також являє собою RICH. 
УЗД з кольоровим доплерівським скануванням виявляє 
швидкий кровотік у паренхімі пухлини, що нагадує ІГ 
(Konez O. et al., 2003). Відмінністю є менш гомогенна струк-
тура вродженої гемангіоми. При МРТ та ангіографії можна 
виявити кальцинати, локальні аневризми, прямі артеріо-
венозні шунти, що можуть спричинити серцеву недостат-
ність.

Особливістю клінічного перебігу RICH є швидка інволюція, 
яка починається протягом перших тижнів після народження. 
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Зазвичай вона триває 6–14 місяців, після чого залишаються 
ділянки блідої стоншеної шкіри, атрофія підшкірної клітко-
вини, розширені вени, телеангіектазії. 

Іншим видом вроджених гемангіом є NICH – гемангіома 
без інволюції. Як і RICH, вона є солітарною пухлиною, часті-
ше локалізується в ділянці потилиці, нижньої щелепи, біля 
колінного або ліктьового суглоба (Enjolras  O. et al., 2001). 
NICH рідко діагностують у ранньому віці, оскільки її зазви-
чай приймають за ІГ або невелику артеріовенозну мальфор-
мацію. NICH є добре відмежованим ураженням діаметром в 
середньому 5–6 см, злегка підвищеним або плоским, роже-
вого, червоно-синюшного або фіолетового забарвлення. Ін-
шими ознаками є телеангіектазії на поверхні, світлий обідок 
по периферії. 

Вроджені гемангіоми завершують дозрівання прена-
тально і повинні чітко диференціюватися від ІГ. Вроджені 
гемангіоми, як зі швидкою інволюцією, так і без інволюції, 
зустрічаються з однаковою частотою у хлопчиків і у дівчаток, 
є солітарними пухлинами, розташовані частіше на кінцівках 
поблизу великих суглобів або на волосистій частині голови 
(Liang M. G., Frieden I. J., 2014), тоді як ІГ властиві більша час-
тота у дівчаток, різноманітна морфологія, нерідко множинні 
ураження і локалізація у будь-якій ділянці тіла. Гемангіома 
без інволюції має круглу або овальну форму, забарвлення 
від рожевого до фіолетового, часто у центрі або по перифе-
рії має світлий обідок, на якому видно телеангіектазії. При 
ультразвуковому обстеженні окрім часточкової структури 
виявляють артерії і вени, які прямують вертикально у на-
прямку до поверхні (Donaldson J. S., 2008). При термографії 
виявляють стійку, проте незначну гіпертермію. Вроджені ге-
мангіоми – рідкісні пухлини, з різноманітними, інколи не 
класичними проявами (рис. 2.43), які можуть маскувати інші 
захворювання, тому вимагають спостереження у спеціалізо-
ваних центрах. 
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Локально агресивні або пограничні пухлини: 
капошиформна гемангіоендотеліома та китицева 
ангіома

Капошиформна гемангіоендотеліома та китицева (tufted) 
ангіома є рідкісними судинними пухлинами, які зустріча-
ються у ранньому дитячому віці та зрідка можуть виникати у 
дорослих. Обидві пухлини характеризуються локально агре-

Рис. 2.43. Вроджена гемангіома 
спини зі швидкою інволюцією і 
пігментний невус, фото в динаміці: 
А – 10 днів; В – 2 місяці; С – 1 рік. 

А

B

С
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сивним ростом та можуть супроводжуватися феноменом Ка-
забаха–Меріт, що являє собою тяжку коагулопатію, повʼязану 
з вираженою тромбоцитопенією та гіпофібриногенемією. 

Поширеність капошиформної гемангіоендотеліоми точно 
невідома, згідно з останніми публікаціями – вона може зу-
стрічатися з частотою до 0,7 на 100 000 дітей щорічно (Ryan C. 
et al., 2010; Croteau  S.  E. et al., 2013). Захворювання уражає 
представників обох статей з однаковою частотою, найхарак-
терніший початок у ранній неонатальний період, близько по-
ловини симптомів наявні уже при народженні.

При народженні капошиформна гемангіоендотеліома подіб-
на до гемангіоми NICH, проте їй властива щільна інфільтрація 
шкіри, подібно до рожистого запалення («симптом осиного уку-
су»). Характерною локалізацією пухлини є кінцівки, тулуб, шия, 
ретроперитонеальний простір, таз. Ураження зазвичай захоп
лює глибокі тканини і супроводжується больовим синдромом.

При гістологічному дослідженні капошиформна гемангіо-
ендотеліома представлена шарами веретеноподібних клітин, 
яким властивий інфільтративний ріст у дермі, підшкірній 
клітковині, мʼязах. 

УЗД в режимі КДС виявляє підвищену мікроциркуляцію, 
яка визначається в окремих інтерстиціальних гіперехогенних 
часточках, розділених перетинками, на відміну від активної 
ІГ, для якої характерне максимальне вираження мікроцирку-
ляції в центральній частині.

Консенсусний підхід до діагностики і лікування, опублікова-
ний у 2013 році, повідомляє, що 64 % експертних центрів не вва-
жають необхідним виконання біопсії для підтвердження діагнозу 
капошиформної гемагіоендотеліоми (Drolet B. A. et al., 2013). 

Для капошиформної гемагіоендотеліоми не характерний 
повний регрес, після її інволюції описано 3 типи залишкових 
явищ (Enjolras  O. et al., 2000) Тип  І: «псевдо-винні плями», 
шкірні плями червоного, оранжевого або сірого кольору, які 
часто поєднуються з папулами червоного кольору. Тип ІІ: те-
леангіектазії і набряк тканин. Тип ІІІ: невеликі м’які підшкірні 
ущільнення, які можна визначити пальпаторно, або глибока 



123

інфільтрація тканин, яка виявляється лише під час КТ або МРТ 
обстеження. Ці зміни можуть бути розцінені як рубцеві, проте 
при гістологічному дослідженні доведено, що це резидуальна 
пухлина. Четвертим типом залишкових явищ або ускладнень 
можна виділити зміни в м’язах та/або суглобах. Якщо в пух-
линне ураження були втягнені м’язи, фіброзні зміни можуть 
мати глибокий деструктивний характер, з атрофією м’язів, де-
формацією скелета та стійким больовим синдромом. 

Китицева ангіома зазвичай проявляється еритематозними 
дещо ущільненими вузликами або плямами на поверхні шкі-
ри у дітей віком до 5 років. Для китицевої ангіоми не харак-
терне метастазування, проте їй властивий локально агресив-
ний ріст (рис. 2.44). 

Рис. 2.44. Пацієнт Г., 14 років. Китицева ангіома нижніх кінцівок з локаль-
но агресивним ростом, ускладнена циркулярними виразками, лімфоста-
зом. Перші характерні окремі вузлики з’явились у віці 5 років. 

А B

Феномен Казабаха–Меріт

Феномен Казабаха–Меріт (Kasabach–Merritt Phenomenon) 
було описано у 1940 році як випадок тяжкої тромбоцитопенії, 
петехій і кровоточивості у поєднанні з «гігантською» гемангі-
омою (Kasabach & Merritt, 1940). Проте наприкінці минулого 
століття встановлено, що синдром Казабаха–Меріт не харак-
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терний для ІГ, навіть для їх 
розповсюджених і усклад-
нених форм, а супроводжує 
рідкісні, більш агресивні пух-
лини – капошиформну геман-
гіоендотеліому і tufted ангіо-
му (Sarkar et al., 1997; Croteau 
et al., 2013). Оригінальний 
рисунок зі статті Kasabach & 
Merritt (рис.  2.45) зображає 
пухлину нижньої кінцівки, 
яка візуально мало нагадує ін-
фантильну гемангіому.

Кількість тромбоцитів у пацієнтів з феноменом Казаба-
ха–Меріт зазвичай менша 10×109/л та супроводжується зни-
женням рівня фібриногену, помірним підвищенням про-
тромбінового часу і часткового тромбопластинового часу. 
Кровоточивість як наслідок цієї коагулопатії може виникати 
в будь-якому місці (включаючи внутрішньочерепну, шлунко-
во-кишкову, легеневу). Лікування судинних пухлин з феноме-
ном Казабаха–Меріт в першу чергу медикаментозне, оскільки 
новоутворення настільки великі, що не можуть бути видалені 
хірургічно (рис. 2.46).

Рис. 2.45. Рисунок дитини в ори-
гінальній статті Haig  H.  Kasabach 
(1898–1943 рр.) та Katharine K. Merritt 
(1886–1986 рр.), художник Dr.  June 
Thomas (Kasabach and Merritt, 1940). 

Рис. 2.46. Дівчинка Т., 7 днів. Капошифрмна гемангіоендотеліома верхньої 
кінцівки, тяжка тромбоцитопенія (тромбоцити 8–10×109/л): А, В – фото у 
кувезі. 

А B
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Лікування феномену Казабаха–Меріт
Хірургічне видалення пухлини, якщо це можливо, нівелює 

гематологічні розлади у той же день (Drolet B. A. et al., 2001). 
Проте зазвичай радикальне видалення неможливе. Гепарин 
протипоказаний, що доведено експериментальними дослі-
дженнями (Enjolras O. et al., 2013). Переливання тромбоцитар-
ної маси у випадку гемангіоендотеліоми не має терапевтич-
ного значення, оскільки може сприяти прискоренню росту 
пухлини, інтенсивному руйнуванню тромбоцитів, період на-
піврозпаду яких після трансфузії складає від 1 до 24 годин 
(Mulliken J. B. et al., 2004). 

Медикаментозне лікування слід розпочинати якомога 
швидше, що дозволить зменшити розміри пухлини і мінімі-
зувати гематологічні ускладнення (Enjolras O. et al., 2007). Для 
лікування капошиформної гемангіоендотеліоми і tufted ангі-
оми використовували кортикостероїди у високих дозах, інтер-
ферон альфа 2а або інтерферон альфа 2б (Wananukul S. et al., 
2003), вінкристин (Haisley-Royster C. et al., 2002, Fahrtash F. et al., 
2010). Пропонують використання пропранололу (Hermans D. J. 
et al., 2011), проте Chiu et al. відмічає відсутність позитивного 
результату у 7 з 11 пацієнтів (Chiu Y. E. et al., 2012). Перспек-
тивним є використання рапаміцину (Azizkhan R., 2013, Kai L. 
et al., 2014). 

Деякі рідкісні судинні пухлини

Піогенна гранульома

Піогенна гранульома має гістологічну назву «лобулярна ка-
пілярна гемангіома» у багатьох джерелах, тому для її клінічної 
характеристики також часто використовується термін «геман-
гіома», що призводить до плутанини з інфантильною геман
гіомою (Mulliken J. B., 2013). Назва «піогена гранульома» також 
не відображає її патогенез, оскільки ураження не є ні інфек-
ційним, ні гранулематозним. У французькій дерматологічній 
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літературі це ураження називають «ботриломікомою» (назва 
походить від описаного у ХІХ столітті botryomycose humaine, 
дерматиту коней, етіологію якого вважали грибковою). 

Дослідження геному мікрозрізів судин, які утворюють піо
генну гранульому, проведене спільно бельгійськими та аме-
риканськими морфологами, доводить, що піогенна гранульо-
ма виникає в результаті порушення процесу загоєння рани 
у поєднанні з проліферацією судин (Godfraind C. et al., 2013). 
Отже, автори стверджують, що піогенна гранульома є реак-
тивним процесом, а не пухлиною. 

Середній вік появи піогенної гранульоми складає 6,7 року; 12 % 
з’являється у перший рік життя (Patrice S. J. et al., 1991). В анамнезі 
зазвичай немає травми чи дерматологічних захворювань, можли-
ва попередня капілярна пляма. Описано декілька випадків мно-
жинних піогенних гранульом (Browning J. C. et al., 2009), однак за-

звичай це поодиноке ураження 
у вигляді червоної папули або 
вузлика (рис.  2.47). Вона легко 
пошкоджується з виникненням 
кровотечі. Інколи батьки впер-
ше звертаються за допомогою 
з приводу кровотечі, яку тяжко 
зупинити. Найчастішою лока-
лізацією піогенної гранульоми 
є ділянки голови і шиї, а ло-
калізація в порожнині рота та 
носа може викликати трудно-
щі в діагностиці.

У плані лікування ефективними є хірургічне видалення, 
електрокоагуляція, лазерна коагуляція. Проте інколи можлива 
поява сателітів, що може бути також спровоковане видален-
ням первинного вогнища. 

Епітеліоїдна гемангіома
Епітеліоїдна гемангіома є рідкісним доброякісним су-

динним утворенням з певними клінічними та патоморфо-

Рис. 2.47. Хлопчик Н., 4 роки. Піо-
генна гранульома в ділянці лівої 
щоки.
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логічними характеристиками. Гістологічно вона утворена в 
основному з добре сформованих, проте незрілих судин, висте-
лених епітеліоїдними ендотеліальними клітинами з вираз-
ним компонентом хронічного запалення. Sun Z. J. та співатори 
(Sun Z. J. et al., 2006) стверджують, що у виникненні епітеліо-
їдної гемангіоми основну роль відіграє локальна гіпоксія, яка 
призводить до проліферації ендотелію через ренін-ангіотен-
зин-альдостеронову систему. Крім того, проліферації ендоте-
лію також сприяють клітини запалення, такі як еозинофіли і 
макрофаги.

Веретеноклітинна гемангіома
Веретеноклітинна гемангіома, яка раніше мала назву ве-

ретеноклітинної гемангіоендотеліоми, є поверхневим (шкір-
ним або підшкірним) болісниим новоутворенням, що виникає 
на дистальних частинах кінцівок як у дітей, так і у дорослих, 
описана у віці від 8 до 78 років (Perkins P., Weiss S. W., 1996). 
Зустрічається однаково часто в осіб чоловічої та жіночої ста-
ті. Пухлина являє собою червоно-коричневе або блакитнувате 
новоутвореня, що може існувати у вигляді поодинокого вуз-
лика, з роками можуть зʼявлятися множинні болісні уражен-
ня. Веретеноклітинні гемангіоми характерні для пацієнтів з 
синдромом Мафучі, Кліппеля–Треноне, з генералізованими 
лімфатичними мальформаціями, лімфедемою (Adams  D.  M., 
Hammill  A., 2014). Пухлини є добре відмежованими, зрідка 
містять флеболіти, утворені кавернозно зміненими судинами, 
які відмежовані ділянками веретеноклітинних фібробластів. 
Більшість пухлин є повністю або частково інтраваскулярни-
ми. Вени, які містять пухлини, зазвичай мають нерівномірно 
стоншені стінки, з дрібними випинаннями інтими. Такі зміни 
стінки суміжних судин є ознакою множинних внутрішньосу-
динних уражень. Лікування хірургічне, проводиться висічен-
ня окремих уражень. Прогноз сприятливий, проте можливі 
рецидиви. 
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Висновки

ІГ є судинними пухлинами дитячого віку з прогнозованим 
характером росту.

Спеціалізоване обстеження та лікування дітей з ІГ високо-
го ризику доцільно розпочинати у період найбільш інтенсив-
ного росту пухлини, а не після досягнення нею максимальних 
розмірів.

Оскільки ІГ є судинними пухлинами, першочергове зна-
чення у лікуванні мають антиангіопроліферативні препарати.

Інші судинні пухлини в дитячому віці зустрічаються рідко, 
тому діагностика і лікування повинні проводитися у спеціалі-
зованих центрах. 

Основною причиною помилкового діагнозу та хибної лі-
кувальної тактики є неточності у термінології, тому необхідне 
впровадження єдиної класифікаційної системи. 
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ЧАСТИНА 3. СУДИННІ МАЛЬФОРМАЦІЇ 

Розділ 1. Капілярні мальформації 

Визначення, ембріологія, епідеміологія КМ

Судинні плями, які виявляють на шкірі дітей, виникають 
в результаті порушення формування дрібних судин шкіри, 
зокрема артеріол, венул, капілярів. Є чимало подібних клі-
нічних та гістологічних ознак цих уражень, тому тривалий 
час існували темінологічні непорозуміння в літературі. Тер-
мін «капілярні мальформації» було введено з метою чітко-
го диференціювання судинних мальформацій від судинних 
пухлин, які раніше мали загальну назву «капілярна геманіго-
ма». Для капілярних мальформацій нехарактерні проліфера-
тивні процеси, тому недоречним є суфікс-ома (Fevurly R. D., 
Fishman S. J., 2012). Для опису судинних плям шкіри тривалий 
час використовували терміни «винна пляма» або, значно рід-
ше, «claret» (пляма кольору бордо). 

Васкуляризація шкіри відбувається шляхом пенетрації 
капілярів у дерму, що індукується ендотеліальним фактором 
росту судин (VEGF), який синтезується кератиноцитами авас
кулярного епідермісу (Ballaun C. et al., 1995). Ця інвазія та на-
ступне диференціювання судин шкіри відбувається у взаємо-
зв’язку з сенсорними шкірними нервами (Mukouyama Y.S. et 
al., 2002).

КМ зустрічаються відносно рідко; серед 1058 новонаро
джених дітей, обстежених у перші 72 години життя, лише у 
3 (0,3%) виявлено капілярні мальформації (Jacobs and Walton, 
1976). Серед усіх плям, виявлених на шкірі новонароджених, 
КМ склали 2,1% (Hidano et al., 1986). Є повідомлення щодо ро-
динної схильності до появи КМ (Eerola I. et al., 2002). 
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Клінічні прояви КМ

Капілярні мальформації 
(КМ), або «винні плями», на-
явні при народженні, плоскі, 
чітко окреслені, червоного 
кольору (pис. 3.1). 

Зазвичай КМ ростуть по-
вільно, пропорційно росту 
дитини. Темно-рожеві або 
червоні плями, які характер-
ні для дітей раннього віку, 
поступово змінюють забарв-
лення до темно-червоного 
у підлітків і малинового чи 
фіолетового у більш старшо-
му віці. В основі зміни за-
барвлення лежить прогресу-
юче розширення ектазованих 
судин шкіри (Al-Adnani M. et 
al., 2006). За допомогою світ-
лової мікроскопії виявлено, 

що ураження утворене розширеними судинами дерми малого 
розміру, зокрема капілярами, венулами. За допомогою елек-
тронної мікроскопії встановлено, що більшість розширених 
судин є посткапілярними венулами. Ультраструктурні зміни 
включають ендотелій з фенестраціями та дрібними розривами, 
потовщені стінки судин з аморфними включеннями, нитками 
колагену і базальною мембраною (Braverman I. M., Ken-Yen A., 
1983). Крім зміни кольору плями, з віком приєднується загру-
біння шіри, поверхня її стає нерівною, нагадуючи «бруківку», 
нерідко виявляються фіброзно-васкулярні вузлики. Загрубін-
ня і вузликові зміни шкіри найхарактерніші для V2–V3 дерма-
томів і частіше зустрічаються у чоловіків (Klapman M. H., Yao 
J.F., 2001). Гіпертрофія м’яких тканин розвивається у половини 
пацієнтів, у яких плями розташовані на обличчі, що стає оче-

Рис. 3.1. Дівчинка У., 7 місяців. Капі-
лярна мальформація передньої по-
верхні правого стегна.
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видним зазвичай у підлітковий період. Надмірний ріст особ
ливо виражений у випадку локалізації КМ в ділянці верхньої 
та нижньої губ. Гістологічно виявляють прогресивну судинну 
ектазію, гіперплазію епідермісу і залоз, збільшення фіброзної 
тканини. Ці зміни, описані у дорослих пацієнтів, характери-
зують як епітеліальні, невральні і мезенхімальні «гамартом-
ні» зміни, припускаючи дефект різних зародкових листків 
(Sanchez-Carpintero І. et al., 2004). Гіперпластичні поцеси ви-
никають у шкірі до 20 % пацієнтів (Van Drooge A. M. et al., 2012), 
переважно після 50 років, у дітей ми спостерігали лише плями 
різних відтінків рожевого і червоного кольору. Зуcтрічаються 
також повідомлення про виникнення базальноклітинної аде-
нокарциноми у людей старшого віку на ділянках шкіри, ура-
жених КМ (Silapunt S. et al., 2004). Описана також гіпертрофія 
кісток, передчасне прорізування зубів на стороні ураження, 
особливо якщо уражений дерматом V2. При КМ можуть вини-
кати екзематозні зміни шкіри, а перебіг юнацьких вугрових 
висипань є значно тяжчим, ніж на ділянках неураженої шкіри 
(Mulliken J. B., 2013).

Аналізуючи 106 випадків КМ обличчя, Enjolras O. і співав-
тори (1985) виявили, що 45 % 
уражень локалізуються в зоні 
іннервації однієї з гілок трій-
частого нерва; однак 55 % 
поширюються за межі одно-
го дерматому, перетинають 
серединну лінію, або є дво-
бічними. За наявності плями 
в ділянці обличчя нерідко 
КМ виявляють в ділянці ясен, 
язика, піднебіння, слизової 
оболонки порожнини рота. 

Найчастішою локалізаці-
єю КМ є шкіра голови і шиї 
(рис.  3.2), проте вони також 
зустрічаються на тулубі і кін-

Рис. 3.2. Дівчинка Ш., 5 місяців. КМ 
правої половини обличчя. 
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цівках. На кінцівках забарвлення плям стає темнішим у дис-
тальному напрямку (рис. 3.3), може супроводжуватися макро-
дактилією.

КМ також можуть бути мультифокальними, коли в про-
цес втягується обличчя і декілька інших анатомічних ді-
лянок. Інколи ураження можуть бути плямистими або 
дифузними, нагадуючи обриси географічної карти. КМ ту-
луба можуть поєднуватися з гіпертрофією м’яких тканин 
(рис. 3.4), гінекомастією або асиметрією молочних залоз у 
дівчат. 

КМ слід диференціювати від капілярних плям новонаро
джених, які у літературі мають різноманітнітні назви: «про-
стий невус», який також називають «salmon patch» (рожева 
пляма, пляма кольору сомон) або серединною телеангіектазі-
єю. Ці плями з’являються при народженні, з однаковою час-
тотою уражають хлопчиків і дівчаток, зустрічаються досить 
часто – від 20,7 % (Haveri F.T., Inamadar A.C., 2014) до 40,3 % 
живих новонароджених дітей (McLaughlin M. R. et al., 2008). Їх 
також називають «поцілунок ангела», якщо пляма розміщена 
на чолі, переніссі, повіках, крилах носа, або «укусом лелеки», 
якщо вона розміщена на задній поверхні шиї. Рожеві плями, 

Рис. 3.3. Дівчинка М., 6 місяців: А – КМ 
правої нижньої кінцівки; В – КМ стопи, 
забарвлення більш темне.

А

B
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розташовані у нижній частині спини, мають назву «відбиток 
форми метелика». Зазвичай такі діти мають інші рожеві пля-
ми по серединній лінії тіла. Найчастіше плями виявляють на 
потилиці (81,2 %), повіках (45,1 %) переніссі (33,1 %), рідше 
уражається нижній відділ спини. Зазвичай плями на облич-
чі поступово зникають до віку 1 – 2 роки, проте деякі можуть 
персистувати (Theiler M. еt al., 2013). Для цих плям нехарак-
терне потемніння кольору з віком чи інші зміни шкіри. Гісто-
логічного опису в літературі ми не знайшли, імовірно, біопсія 
цих уражень не виконувалась. Лікування зазвичай не прово-
диться. У випадку персистування плям добрий ефект дає ла-
зерна фотокоагуляція. 

Рис. 3.4. А – Хлопчик Б., 9 років. 
Капілярні плями в ділянці правої 
верхньої кінцівки супроводжують-
ся гіпертрофією м’яких тканин; 
В – Дівчинка Н., 10 місяців. Асиме-
трія сідничних складок, гіпертро-
фія м’яких тканин поєднуються з 
капілярними мальформаціями в 
сідничній ділянці зліва. А

B
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Пацієнти з дифузни-
ми, мультифокальними КМ 
(рис.  3.5), особливо з супут-
нім надмірним ростом тка-
нин, потребують подальшого 
обстеження у спеціалізова-
ному центрі, оскільки шкір-
ні КМ можуть бути ознакою 
синдромальних захворю-
вань. КМ обличчя найчасті-
ше поєднуються з синдро-
мом Струдж–Вебер (див. 
частину 4).

Потрібно пам’ятати про 
інші численні синдроми, 
частиною яких можуть бути 
капілярні мальформації, 
зокрема синдром Klippel–
Trenaunay, Parkes Weber, 
Proteus, макроцефалія–капі-
лярні мальформації синдром 
тощо (Mulliken J. B., 2013).

Лікування капілярних мальформацій

Більшість КМ розташовані на обличчі, а отже психоло-
гічний дискомфорт є тяжким як для батьків, так і для паці-
єнта. Тому історія лікування КМ включає різноманітні спо
соби. 

Британський хірург Mr. Balmanno Sguire (1878) для освіт-
лення «винних плям» запропонував «лінійну скарифікацію» 
(Mulliken J. B., 2013). Використовували заморожений скальпель, 
яким наносили множинні паралельні насічки. Пізніше ці ме-
тодики модифікували, пропонуючи косі насічки з інтервалом 
в 3–4 дні, термальні скарифікації.

Рис. 3.5. Дівчинка К., 1,5 року. Ди-
фузні КМ шиї, тулуба, кінцівок. 
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Для лікування КМ застосовували різні види променевої те-
рапії, проте нерідко вони спричиняли променеві опіки, опи-
сано виникнення базальноклітинної аденокарциноми у паці-
єнта віком 44 роки (Sagi Е. et al., 1984). Заморожування рідким 
азотом та снігом з оксиду вуглецю також не дало бажаного ре-
зультату (Goldwyn R. M., Rosoff C. B., 1969). 

Ці ранні методики, починаючи від скарифікації, спрямо-
вані на освітлення капілярних плям, були передвісниками су-
часних методик лазерної коагуляції. Лікувальна стратегія не 
змінилася, змінилися лише види енергетичного впливу. Будь-
яка форма термального впливу на шкіру викликає деструкцію 
нормальної і патологічної тканини, спричинюючи виникнен-
ня рубців. У рубцевій тканині містяться щільні пучки кола-
гену, які мають різноманітний напрямок і оптично є непро-
зорими. Ці пучки спричинюють більше розсіювання світла, 
ніж нормальний колаген, і шкіра набуває світлішого відтінку 
(Mulliken J. B., 2013). З моменту впровадження лазерної те-
рапії у 1960 році, було створено багато пристроїв, проведено 
численні дослідження. Постійно удосконалюються методики, 
відкривається все більше клінік лазерної терапії, які активно 
рекламують свої послуги. 

Найбезпечнішим і найефективнішим способом лікування 
КМ вважають фотодинамічну лазерну (ФДЛ) терапію (Qin Z. et 
al., 2007). З моменту впровадження ФДЛ інші методики лікуван-
ня КМ розглядають як альтернативні або допоміжні (Mulliken 
J. B., 2013; Sajan J. A. et al., 2013). В основі механізму дії ФДЛ 
лежить фототермолізис. Основними хромофорами в капілярах 
є гемоглобін і оксигемоглобін. Імпульси поглинаються гемог-
лобіном, який міститься в еритроцитах, таким чином селектив-
но пошкоджуються стінки капілярів виділеною тепловою енер-
гією. Для досягнення оптимального лікувального ефекту мають 
значення довжина хвилі, тривалість імпульсу і площа світлової 
плями. Усі ці параметри ретельно вивчалися in vitro та in vivo 
(Bernstein E. F., 2000; Jasim Z. F., Handley J. M., 2007). 

Проте застосування фотодинамічної терапії у дітей потре-
бує знеболювання, у дітей молодшого віку місцеві анестетики 
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застосовувати недоцільно (Sherwood K. A., 1993). Тому ці мані-
пуляції необхідно проводити у спеціалізованих стаціонарах, 
а не у косметологічних клініках. На жаль, дитячі стаціонари 
недостатньо оснащені відповідною апаратурою і можливості 
лікування дітей раннього віку значно обмежені.

Фотохіоміотерапія, можливо, покращить результати ліку-
вання КМ, проте необхідні подальші дослідження. Опубліко-
вані перші повідомлення щодо комбінованого використання 
ФДЛ і 5% крему Іміквад у 24 пацієнтів (Tremaine A. M., 2012). 
Місцеве застосування рапаміцину є іншим способом запобіг-
ти реваскуляризації (Loewe R. et al., 2010).

Окрім спроб освітлити КМ використовували також мето-
дики їх маскування – це татуювання і косметичні засоби. Та-
туювання широко використовували у середині ХХ століття, 
проте згодом виявилися недоліки цієї методики. Зокрема, в 
ділянці КМ пігмент відкладається нерівномірно, з’являється 
неочікуване забарвлення на межі ураженої шкіри, у відповідь 
на численні уколи голкою формуються рельєфні судинні вуз-
лики (Vassileva S., Hristakieva E., 2007). Діти, які потребують 
допомоги, мають значну схильність до утворення рубців в ре-
зультаті татуювання (Grabb W.C. et al., 1977). Загалом резуль-
тати татуювання при КМ є незадовільними і не можуть бути 
рекомендовані як спосіб лікування. 

Багато пацієнтів використовують декоративну косметику 
для маскування КМ, оскільки ФДЛ терапія має лише частко-
вий ефект (Jasim Z. F., Handley J. M., 2007). Деякі батьки роблять 
дітям щоденний макіяж з метою маскування плям на обличчі. 
Підбір косметичних засобів для таких пацієнтів є важлим, до-
цільна консультація косметолога, який допоможе обрати від-
повідну основу та декоративну косметику. Для ефективного 
маскування плям темного забарвлення насамперед необхідна 
непрозора водостійка основа. Макіяж слід закінчувати нане-
сенням напівпрозорої пудри.

Відомою стала історія Lydia O’Leary, засновниці косметич-
ної лінії CoverMark. На її обличчі була «винна пляма» в ділянці 
ІІ гілки трійчастого нерва зліва. Після закінчення коледжу і от-
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римання спеціальності хімі-
ка у 1921 році вона не змогла 
знайти відповідну роботу, не 
зважаючи на кваліфікацію. 
Експериментуючи з оксидом 
цинку, пудрою і водою, вона 
створила крем необхідної 
консистенції і нанесла на об-
личчя, чим домоглася разю-
чого косметичного ефекту. 
Перші спроби патентування 
засобу були відхилені, оскіль-
ки не зрозумілим було, чим 
він відрізняється від інших тональних кремів. Проте коли 
Лідія особисто продемонструвала на власній «винній плямі» 
ефект косметики (рис. 3.6), здивовані апеляційні судді визна-
ли, що ефект крему виходить за визначені рамки косметич-
ного засобу.

Хірургічне втручання у дітей не використовується. Лише у 
старшому віці, по мірі розвитку гіпертрофічних і фіброзних 
змін, використовують висічення ділянок зміненої шкіри з на-
ступною пересадкою шкірних клаптів (Clodius L., 1986). 

Вроджена шкірна мармурова телеангіектазія 

Вроджена шкірна мармурова телеангіектазія – Cutis 
marmorata telangiectatica congenita – (попередня назва – 
шкірна флебектазія) є судинною мальформацією, яка первин-
но уражає підшкірну судинну сітку, проявляється плямами у 
формі сітки, від червоного до фіолетового кольору, яка може 
локалізуватися на обличчі, кінцівках або тулубі (Kienast A. K., 
Hoeger P. H., 2009). Ураження може бути локалізованим, се-
гментарним або генералізованим. Синдром зазвичай виявля-
ється при народженні, може поєднуватися з ділянками атрофії 
шкіри, капілярних мальформацій (рис. 3.7), телеангіектазій, 
виразкуванням. 

Рис. 3.6. Lydia O’Leary, 1936 рік, до 
і після використання космети-
ки. (O’Leary, L. (1936). The modern 
miracle. U.S.A.).
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Уражена кінцівка може 
поєднувати гемігіпотрофію 
або геміатрофію. Наступний 
ріст пропорційний до пер-
винного ураження кінцівки. 
Для диференціювання від 
фізіологічної мармуровості 
шкіри слід врахувати стійке 
забарвлення при нагріванні 
і погіршення при наванта-
женні і охолодженні. Дифе-
ренціювати слід також від 
ретикулярної винної плями. 
Часто може поєднуватися з 
вадами розвитку, тому необ-
хідне обстеження дитини. 

Клінічний перебіг з віком зазвичай поліпшується. Необхід-
ність у лікуванні виникає рідко. Інколи ефект дає лазеротера-
пія, симптоматичне лікування проводять у випадку утворен-
ня виразок. 
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Розділ 2. Венозні мальформації

Венозні мальформації (ВМ), разом з КМ, ЛМ, АВМ, є части-
ною великої групи судинних мальформацій, які належать до 
вад розвитку периферійної судинної системи (Lee B. B., 2004). 
ВМ можуть локалізуватися у будь-якій ділянці тіла, проте най-
частіше – у шкірі і м’яких тканинах; клінічно проявляються як 
при народженні, так і в пізнішому віці, залежно від анатоміч-
ної локалізації (Dasgupta R., Fishman S.J., 2014). 

Діагностика і лікування ВМ є складною клінічною пробле-
мою, оскільки вони мають різноманітні клінічні прояви, не-
передбачуваний перебіг, нестабільний результат лікування з 
високою часткою персистентного існування і рецидивів, тяж-
ких ускладнень на фоні неспецифічного загальноприйнятого 
лікування, а також у зв’язку з неточностями в термінології. ВМ 
властиві інфільтративний ріст, поширення у проксимально-
му напрямку, складна морфологія та поєднання з аномаліями 
глибоких вен кінцівок, що обмежує можливість їх хірургічно-
го видалення.

Протягом останніх років відмічається істотний прогрес у 
діагностичних методиках і мінімально інвазивних техноло-
гіях, які використовуються для лікування дітей зі складними 
судинними мальформаціями. Удосконалюються променеві 
методи діагностики, зокрема, УЗД, КТ, МРТ. Впровадження 
ендовенозних технологій змінило тактичні підходи до ліку-
вання ВМ у дітей (Lee B.B. et al., 2015). 
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Визначення і класифікація ВМ

ВМ виникають у результаті порушення розвитку венозної 
системи на різних етапах ембріогенезу. Високу частоту ре-
цидивів ВМ пояснюють ембріологічними особливостями, зо-
крема, вважають, що ВМ є дериватами ембріональних тканин 
раннього ступеня розвитку (Lee B.B. et al., 2007). 

Попередні класифікації судинних мальформацій базува-
лися в основному на описі клінічних проявів захворювань, 
мали виключно описовий характер, більшість з них містили 
епонімічні терміни (наприклад, синдром Кліппеля–Треноне). 
Стосовно ВМ і по сьогоднішній день широко використовують-
ся терміни кавернозна гемангіома, «кавернозна ангіома», «ка-
вернома», «флебангіома».

Ще донедавна широко використовували паралельно дві 
класифікаційні системи – Гамбурзьку та ISSVA 1996 року. У 
2014 році впроваджено оновлену систему ISSVA, яка враховує 
особливості обох попередніх класифікацій та містить певні 
доповнення і оновлення (Dasgupta R., Fishman S.J., 2014). 

Сфера застосування Гамбурзької класифікації обмежуєть-
ся судинними мальформаціями, пояснюючи морфологічні 
відмінності між мальформаціями судинних стовбурів та ура-
женнями, які раніше називали «ангіомами», що утворені ано-
мально розвиненими периферійними судинами без прямого 
залучення в процес судинних стовбурів (Lee B.B. et al., 2009; 
Belov St., 1990). Морфологічні відмінності між стовбуровими 
та позастовбуровими ВМ автори пояснюють механізмами 
ембріогенезу – різні види мальформацій формуються як наслі-
док припинення або порушення ангіогенезу на різних етапах. 
Позастовбурові ураження являють собою дефекти, що з’явля-
ються на «ранніх» стадіях ембріонального розвитку, коли при-
мітивні судинні структури знаходяться на стадії «недиферен-
ційованої ретикулярної або капілярної сітки» (Woollard R. H., 
1992; Belov St., 1993). Для позастовбурових форм, на відміну 
від стовбурових, характерним є прогресування та погіршення 
з часом, а також виникнення рецидивів після лікування. Від-
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повідно до ембріологічної концепції, погіршення перебігу су-
динних мальформацій визначається типом клітин як залиш-
ків примітивної капілярної сітки, яка зберігає тенденцію до 
росту та є передумовою потенційно несприятливого клінічно-
го перебігу. 

Клінічна цінність для диференціювання позастовбурових 
і стовбурових форм залишається критичною для планування 
лікувальної тактики. Це враховано в оновленій класифіка-
ції ISSVA 2014 року, у якій стовбурові форми отримали наз-
ву «мальформації магістральних судин», сюди ж віднесено і 
ембріональні вени (Wassef M. et al., 2015). Метою лікування 
мальформацій магістральних вен є покращення гемодинаміч-
них показників. Лікувальна тактика у випадку периферійних 
ВМ є значно складнішою, що пояснюється їх мезенхімальним 
походженням, збереженням проліферативного потенціалу, 
який може бути потенційований хірургічним втручанням. 
Клінічними проявами периферійних ВМ є біль, прогресуючий 
перебіг і високий ризик рецидиву, тому лікування часто спря-
моване не лише на диспластичні судини, але й на органи, які 
інфільтровані та стиснені мальформаціями. 

Обидві групи мають істотну морфологічну відмінність: 
якщо неможливо назвати уражену судину, то йдеться про пе-
риферійні (попередня назва – позастовбурові) ВМ. 

Незрілість чи неповний розвиток основних венозних стов-
бурів призводить до аплазії, гіпоплазії або гіперплазії судин 
(зокрема, агенезія або рудиментарна стегнова вена) або до 
утворення неповноцінних судин: обструкції (наприклад, ве-
нозні мембрани, шпори, кільця, септи) або дилатації (напри-
клад, ектазія/аневризма підколінної або клубової вени).

Унікальною групою ВМ є персистуючі ембріональні вени, 
такі як маргінальна вена стегна (МВ) або персистуюча ембріо-
нальна сіднична вена. Ці вени формуються у випадку, коли не 
відбувається нормальна інволюція судин (Lee B. B., 2013). 

Обструктивні ураження вен (мембрани, гіпоплазія) мо-
жуть мати різний гемодинамічний вплив, залежно від локалі-
зації, протяжності та природної компенсації через колатералі. 
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Може розвинутися хронічна венозна недостатність ділянки, 
яку дренує уражений венозну стовбур. Мембранозна обструк-
ція надпечінкової частини нижньої порожнистої вени як при-
чина первинного синдрому Бадда–Кіарі є прикладом первин-
ної обструктивної ВМ магістральних вен (Lee B. B. et al., 2006). 

Відсутність венозних клапанів – інша форма гіпоплазії 
вен, що є передумовою венозного рефлюксу. 

Результати багатьох досліджень вказують, що клінічний 
перебіг, прогноз, результат лікування, як і частота рецидивів, 
в значній мірі визначаються мезенхімальним походженням 
уражених клітин (Lee B. B., 2012). 

Для полегшення клінічного застосування існують субкла-
сифікації ВМ, які базуються на: 

анатомічному розташуванні:
•	 інтрадермальні поверхневі телеангіектатичні та/або 

венулоектатичні ураження;
•	 підшкірні – проявляються як вузли;
•	 внутрішньом’язові, внутрішньосуглобові або глибокі з 

ураженням інших органів;
клінічних проявах:
•	 локалізовані (обличчя, тулуб, кінцівки, легені тощо);
•	 генералізовані (BRBNS, гломовенозні мальформації, 

дифузна флебектазія (Bockenheimer)).

Епідеміологія, етіологія, патофізіологія ВМ

ВМ з однаковою частотою зустрічаються в осіб чоловічої 
та жіночої статі. Більше ніж 70 % усіх вроджених судинних 
мальформацій в тій чи іншій мірі є змішаними, до їх скла-
ду можуть входити артеріальні, капілярні, венозні, а також 
лімфатичні елементи. Однак серед усіх ВСМ ВМ зустріча-
ються найчастіше, їх частота складає 1 – 2 на 10000 пацієнтів 
(McRae M. Y. et al., 2013). Серед ВМ переважають мальформа-
ції глибоких вен, за результатами одного з досліджень вони 
складають 47 % ВМ, найбільшу частку становить флебектазія 
(36 %), за нею ідуть аплазія або гіпоплазія глибоких веноз-
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них стовбурів (8 %) та венозна аневризма (8 %) (Eifert S. еt al., 
2000). 

Згідно з дослідженнями останніх років, у патогенезі ВМ 
основну роль відіграють генетичні мутації, які призводять до 
порушення взаємодії між медіаторами ангіогенезу. Завдяки ге-
нетичному дослідженню родин вдалося ідентифікувати муто-
вані гени, які беруть участь у регуляції ангіогенезу (Boon L. M. 
et al., 2011). Це підтверджують гломовенозні мальформації, 
один із видів ВМ, які успадковуються через ген гломулін, новий 
локус у короткому плечі хромосоми 1 (Vikkula M. et al., 2001). 

Спадкові ВМ характеризуються аутосомно-домінант-
ним типом успадкування, їх причиною є мутація у локусі 9Р 
(Boon L. M. et al., 1994). Сімейні форми ВМ у практиці трапля-
ються рідко, зазвичай це спорадичні випадки захворювання. 
Подальші дослідження виявили соматичні мутації гена ангіо-
поетинового рецептора ТЕК, що наявні в багатьох як пооди-
ноких, так і множинних ВМ. Ці мутації призводять до втрати 
функції рецептора ТІЕ 2 (Limaye N. et al., 2009), а також до по-
рушення регуляції експресії інших ендотеліальних факторів 
росту, що посилює тяжкість ураження (Павлов К. А. и др., 2009). 

Встановлено, що судинний ендотеліальний фактор росту 
(СЕФР), який секретується кератиноцитами, індукує пенетра-
цію капілярів у аваскулярний епідерміс (Ballaun C. et al., 1995). 
Порушення міграції ендотеліальних клітин від впливом СЕФР 
виникає внаслідок патологічного сигналу від СЕФР рецепторів. 
Отже, мальформації розвиваються у випадку порушення ди-
ференціювання і являють собою зупинку у розвитку нормаль-
ної судинної тканини. Персистенція ембріональних судинних 
структур спричиняє додаткові порушення розвитку і призво-
дить до виникнення вроджених судинних мальформацій.

Рецидив та перманентне існування є відмінною ознакою 
(trademark) усіх вроджених периферійних судинних мальфор-
мацій. При електронно-мікроскопічному дослідженні пери-
ферійних ВМ виявлено, що вени і каверни середнього і малого 
діаметрів вистелені функціонально активними ендотеліоци-
тами, великі каверни – переважно сплощеними ендотеліоци-
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тами з низькою функціональною активністю (Dompmartin A. 
et al., 2010). Ознаки функціональної активності (велика кіль-
кість вакуолей в цитоплазмі, багато виростів цитоплазматич-
ної мембрани, дрібнодисперсний хроматин, численні рибосо-
ми) більш виражені в ендотеліоцитах малого діаметра, стінка 
яких вистелена одним шаром ендотеліальних клітин і пооди-
нокими перицитами (Павлов К.А. и др., 2009). Крім того, вста-
новлено, що при внутрішньом’язових ВМ підвищується виді-
лення металопротеїнази 9 (Marler J. J. et al., 2005). Тому можна 
припустити, що ВМ мають здатність до інвазивного росту, тоді 
як повільне розширення відбувається за рахунок підвищення 
гідростатичного тиску. Ідентифіковані у ВМ прогестеронові 
рецептори можуть пояснити прогресування уражень на фоні 
зміни гормонального фону (Duyka L. J. et al., 2009). 

Клінічні прояви ВМ

Історично так склалося, що у ранньому віці ВМ приймають 
за гемангіоми, використовуючи застарілий термін «кавер-
нозна гемангіома». Проте на сьогоднішній день доведено, що 
гемангіоми як судинні пухлини мають іншу етіологію, емб-
ріогенез, клінічні прояви, прогноз і потребують спеціальної 
лікувальної тактики. Найпоширеніші інфантильні гемангіо-
ми є специфічними пухлинами дитячого віку зі спонтанною 
інволюцією, тоді як ВМ – залишки ембріональних тканин, які 
ніколи не інволюціонують спонтанно (Dasgupta R., Patel M., 
2014). Чітке розуміння цих критичних чинників та точне фор-
мулювання діагнозу є необхідними для успішного лікування 
ВМ (Lee В. В., 2012). 

ВМ охоплюють широкий спектр патологічних утворень, 
включаючи прості варикозні розширення і ектазії, окремі губ-
часті маси або систему каналів, які можуть проникати у будь-
які тканини і органи. Клінічні прояви ВМ коливаються від три-
віальних до загрозливих для життя симптомів (Lee B. B., 2009). 

Більшість ВМ (до 95 %) виникають спорадично, окремі 
ураження, переважно множинні, мають спадковий характер 
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(Wouters V. et al., 2010; Brouillard P., Vikkula M., 2007). Тому важ-
ливе значення має детальний анамнез, в тому числі сімейний.

Для ВМ нехарактерні ні бурхливий ріст, ні спонтанний ре-
грес. Патологічно змінені вени нерідко видимі уже в ранньо-
му віці, проте пік клінічних проявів припадає на вік близько 
20 років. Нерідко ВМ уражають кінцівки, проте менше 10  % 
їх візуально видно до підліткового віку (Upton J., Taghinia A., 
2011). Цією особливістю можна пояснити невідповідність ста-
тистичних даних у загальній популяції та дитячій клініці. Та-
кож різняться результати у різних вікових групах. Зокрема, 
у новонароджених дітей переважають лімфатичні мальфор-
мації великих розмірів з компресією сусідніх органів, у дітей 
перших трьох років життя – інфантильні гемангіоми, у дітей 
старше трьох років – ЛМ, які спричиняють насамперед косме-
тичні деформації. 

ВМ є м’якими синюшного забарвлення утвореннями різ-
номанітної форми та поширеності, інколи можуть досягати 
значних розмірів (рис. 3.8), легко піддаються стисканню та 
можуть збільшуватись при зміні положення тіла і під час ви-
конання проби Вальсальви. 

Рис. 3.8. Дівчинка Б., 20 днів. ВМ великих розмірів в ділянці чола, верхньої 
повіки.

ВА
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Ростуть ВМ пропорційно росту дитини. Збільшення їх роз-
мірів зазвичай відбувається в результаті дії гемодинамічних 
чинників та перерозтягнення стінок змінених вен. Більш ін-
тенсивний ріст може спостерігатися у період статевого дозрі-
вання (Hassanein A. H. et al., 2011). 

Скарги зазвичай пов’язані з косметичними недоліками, 
наявністю пухлиноподібних утворень, стисненням прилеглих 
анатомічних структур, больовим синдромом. Кровотеча внас-
лідок мінімальної травми, якої зазвичай остерігаються бать-
ки, не характерна для поверхневих ВМ. Дискомфорт та/або 
біль в ділянці ураження зазвичай пов’язаний із застоєм крові 
в розширених венозних порожнинах, він може посилюватися 
при певному положенні тіла, а також при фізичному наванта-
женні в результаті збільшеного серцевого викиду і додатково-
го надходження крові в просвіт ВМ. Характерною ознакою ВМ 
є ранковий біль. Стаз крові в просвіті патологічно змінених 
судин, у яких немає ламінарного току крові, є передумовою 
утворення тромбів та мікротромбів. Отже, виникненню болю 
у пацієнтів з ВМ сприяють декілька патологічних чинників, 
зокрема локальне стиснення сусідніх анатомічних структур, 
включаючи м’язи, суглоби і нерви; тромбоз і утворення фле-
болітів унаслідок венозного стазу; кровотеча в навколишні 
тканини та суглоби (Legiehn G. M., Heran M. K., 2010). 

Інколи швидкий ріст ВМ спостерігається після травми або у 
післяопераційному періоді, якщо видалення було частковим. 
У таких випадках прискорення росту пояснюють утворенням 
штучних артеріо-венозних нориць. Приєднання запалення 
призводить до появи тромбофлебіту, який проявляється го-
стрим болем і набряком. Втягнення в патологічний процес 
кісток і суглобів є причиною патологічних переломів, гемар-
трозів. 

ВМ можуть уражати у скелетні м’язи не захоплюючи шкір-
ні покриви (рис. 3.9). 

У групі з 176 пацієнтів локалізація внутрішньом’зових ВМ 
була однаковою в м’язах голови та кінцівок (Hein K. D., 2002). 
Із м’язів голови найчастіше були уражені круговий м’яз рота, 
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Рис. 3.9. Пацієнт Д., 12 років. МРТ в 
режимі Т2: ізольована ВМ двого-
лового м’яза лівого стегна (вказана 
стрілкою). 

жувальний м’яз та м’язи язика. Клінічно ці ураження прояв-
ляються як пухлиноподібні, м’якоеластичні утворення, об’єм 
яких може збільшуватися при пробі Вальсальви (якщо зна-
ходяться в ділянці голови і 
шиї), при скороченні м’язів 
та після тривалого горизон-
тального положення.

ВМ можуть уражати будь-
яку частину кінцівок, від ак-
силярної ділянки до кінчиків 
пальців рук та від пахових 
ділянок до пальців ніг. Най-
частіше ВМ локалізують-
ся у підшкірній клітковині, 
над м’язовою фасцією, та 
представлені поодинокими 
вогнищами. Клінічні про-
яви можуть коливатися від 
невеликих синюшних плям 
(рис.  3.10) до поширеного 
ураження зі збільшенням 
об’єму кінцівки і зміною ко-
льору шкіри (рис.  3.11). Об-

Рис. 3.10. Дівчинка П., 4 роки. ВМ в 
ділянці лівої стопи.

Рис. 3.11. Хлопчик Г., 3 роки. ВМ лівої 
нижньої кінцівки, сідничної, попе-
реково-крижової ділянок. 
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хват ураженої кінцівки залежить від її положення: він збіль-
шується при опусканні донизу та зменшується, якщо кінцівка 
піднята вище рівня серця. Можлива також гіпотрофія ураже-
ної кінцівки внаслідок обмеження рухів на фоні постійного 
больового синдрому. 

Венозні мальформації шлунково-кишкового тракту не-
рідко є множинними і можуть уражати будь-яку ділянку – від 
ротової порожнини до прямої кишки, нерідко поєднуються з 
ураженнями таза і промежини (рис. 3.12). Клінічним проявом 
є шлунково-кишкова кровотеча, частіше хронічна. ВМ вкрай 
рідко є причиною профузної кровотечі з гемодинамічними 
розладами, проте постійна крововтрата призводить до анемії 
і необхідності у повторних гемотрансфузіях. 

Рис. 3.12. Дівчинка Й., 2 роки. ВМ періанальної ділянки, ускладнена реци-
дивуючою кровотечею, постгеморагічною анемією. Після пінного скле-
розування кровотечі припинилися. 

BA

ВМ можуть виникати також у печінці, часто їх помилково 
називають «кавернозними гемангіомами». Внутрішньопечін-
кові ВМ можуть мати різні розміри, інколи супроводжуються 
значною гепатомегалією. Розрив та внутрішньочеревна кро-
вотеча трапляються зрідка, тому втручання показане у випад-
ку симптомного перебігу або швидкого збільшення розмірів 
(Yoon S. S. et al., 2003). 
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Внутрішньосудинна коагулопатія у пацієнтів з ВМ

ВМ супроводжуються спонтанним тромбоутворенням і 
тромболізисом. Біль у ділянці судинних мальформацій, а 
також наявність флеболітів підвищують небезпеку коагуло-
патії, яка описана під назвою «внутрішньосудинного коагу-
ляційного феномену» (Mazoyer E. et al., 2008). Коагуляційні 
порушення є наслідком хронічного венозного стазу всере-
дині великих нерівномірних венозних просторів, що при-
зводить до активації каскаду реакцій згортання крові з на-
ступною продукцією тромбіну, перетворенням фібриногену 
у фібрин, що індукує утворення тромбів (Redondo P. et al., 
2010). За тромбоутворенням слідує процес фібринолізису, ві-
дображенням якого є підвищення рівня продуктів деградації 
фібрину, включаючи похідний плазміну епітоп D-димер. Це 
спрощений опис комплексу гемопатологічних змін, який ле-
жить в основі патогенезу локального внутрішньосудинного 
згортання (ЛВЗ), що характеризує унікальну коагулопатію, 
асоційовану з ВМ (Dompmartin A. et al., 2008; Mazoyer E. et 
al., 2008). Новосформовані мікротромби у ЛВЗ зв’язуються з 
іонізованим кальцієм плазми і утворюють патогномонічні 
структури, подібні на дрібні камінці, так звані «флеболіти» 
(Hein K. D. et al., 2002). Флеболіти можна визначити при паль-
пації у випадку поверхнево розміщених ВМ (Enjolras O. et al., 
1997). Флеболіти, локалізовані у глибоких ВМ, можна поба-
чити на оглядовій рентгенограмі (рис. 3.13, В), проте більш 
достовірною є візуалізація при КТ дослідженні або МРТ у ре-
жимі Т2 (рис. 3.13, C, D). 

Наявність численних флеболітів є непрямою ознакою ЛВЗ 
(рис. 3.14) і одним із показаннь до призначення антикогу-
лянтної терапії, особливо у випадках ВМ великих розмірів 
(Mazoyer E. et al., 2002).

У зразках крові, отриманих з великих ВМ, наявні гемато-
логічні ознаки локалізованої внутрішньосудинної коагуло-
патії: низький рівень фібриногену (0,8 – 2 г/л), підвищений 
вміст D-димерів, розчинних комплексів, продуктів розпаду 
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фібрину, та нормальна або незначно знижена кількість тром-
боцитів (Fishman S. J., Young A. E., 2013). При деяких видах ВМ 
рівень D-димерів у периферійній крові, отриманій з неураже-
них судин, є дуже високим (> 3 μg/ml), перевищує референтні 
значення у десятки разів. D-димер, що є продуктом розпаду 
фібрину за участі плазміну, вважають новим діагностичним 
біомаркером для ВМ (Weibel L., 2011). 

Рис. 3.13. Хлопчик П., 9 років. ВМ лівої аксилярної ділянки, рецидив після 
хірургічного видалення: А – фото; В – оглядова рентгенограма; С – КТ, 
реконструкція; D – МРТ в режимі Т2, фронтальна проекція (флеболіти 
вказано стрілками). 

B

А

C D
  

 



165

Тромбоцитопенія є характерною ознакою феномену 
Kasabach–Merritt, який розвивається при гемангіоендотеліо-
мі, капошиформній гемангіомі та нехарактерний для ВМ. Не-
обхідно диференціювати ці синдроми, оскільки їх лікування 
істотно відрізняється (Mazoyer E. et al., 2002). Для лікування 
ЛВЗ використовують антикоагулянти прямої дії.

Тяжкість коагулопатії корелює з поширеністю судинних 
мальформацій (Mazoyer E. et al., 2008), також має значен-

Рис. 3.14. Пацієнтка К., 19 років. ВМ 
великих розмірів верхньої кінцівки, 
плечового поясу, спини: А – фото; 
В – оглядова рентгенограма; С – КТ, 
3D реконструкція. Стрілками по-
значено флеболіти великих розмі-
рів. 
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ня наявність флеболітів, вісцерального ураження (Koo K.  S. 
et al., 2015). ЛВЗ є важливою клінічною ознакою потенцій-
но можливих більш тяжких тромбоемболічних проявів. 
Ускладненнями коагулопатії можуть бути внутрішньочереп-
ні крововиливи, масивні маткові і кишкові кровотечі, ве-
ликі і поширені тромбози судин черевної порожнини і таза 
(Mazereeuw-Hautier J. et al., 2007), тромбоемболії легеневої 
артерії. Описана легенева гіпертензія у пацієнтів з ВМ, яка 
розвинулась у результаті повторних тромбоемболій гілок ле-
геневої артерії (Oduber C. E. et al., 2009; Rodriguez-Manero M. 
et al., 2010). 

Конверсія ЛВЗ у ДВЗ (дисеміноване внутрішньосудинне 
згортання) відбувається внаслідок споживання тромбоцитів 
та факторів згортання крові. Ранніми гематологічними теста-
ми ДВЗ є збільшення протромбінового часу та збільшення 
фактора згортання V. Тригерами початку ДВЗ можуть бути різ-
номанітні зовнішні та внутрішні чинники, зокрема переломи, 
тривала іммобілізація, вагітність, склеротерапія, а також опе-
раційне втручання, що може стати причиною інтраоперацій-
ної кровотечі або утворення післяопераційних гематом. ВМ 
може спричинити небезпечну для життя кровотечу ясен на-
віть при екстракції зуба.

Хронічна коагулопатія також істотно впливає на резуль-
тат лікування, який на фоні дефіциту факторів згортання 
крові або тромбоцитів може бути незадовільним. Тому ок-
ремим пацієнтам з низькими рівнями фібриногену, тромбо-
цитів та значно підвищеним вмістом D-димерів у системно-
му кровотоці перед проведенням лікувальних маніпуляцій 
(склерозування або емболізація) доцільно призначати тром-
боконцентрат або свіжозаморожену плазму з метою норма-
лізації згортальної системи крові. Крім того, використання 
алкоголю та детергентів може спричинити порушення згор-
тання крові, що проявляється зниженням рівнів фібриноге-
ну, тромбоцитів, подовженням протромбінового часу і кон-
версією негативних D-димерів у позитивні (Mason K. P. et al., 
2001).
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Діагностика ВМ

Дуплексна ультразвукова діагностика дозволяє ідентифікува-
ти мальформації з повільним кровотоком, визначити анатомію 
привідних судин, забезпечує графічну візуалізацію васкуляриза-
ції. Як і при інших судинних аномаліях, ми рекомендуємо УЗД 
як першочергове обстеження у пацієнтів з ВМ, оскільки воно є 
безпечним, доступним, неінвазивним та високоінформативним. 

Венозні мальформації у більшості випадків є гетероген-
ними, до 80 % випадків – гіпоехогенними, зрідка гіперехо-
генними або ізоехогенними структурами, які стискаються під 
тиском датчика. Тромбовані ділянки та порожнини, які по-
передньо були склерозовані, 
стають ригідними і не зміню-
ють своєї форми в ході ком-
пресії. Інколи можна виявити 
патогномонічні флеболіти з 
акустичною тінню (рис. 3.15). 

У режимі ЦДК найчастіше 
фіксують монофазний крово-
тік, зрідка – двофазний або 
його відсутність. Проте на-
віть для досвідченого спеціа-
ліста диференційний діагноз 
з лімфатичними мальформа-
ціями є складним (Trop І. et 
al., 1999). Крім того, УЗД не дає інформації про нервові струк-
тури, кістки. 

Інші неінвазивні методики обстеження, такі як плетиз-
мографія, сегментарне вимірювання тиску, пульсометрія, 
використовуються в окремих випадках, оцінку результатів 
проводять у кореляції з клінічними знахідками. Зокрема, пле-
тизмографія допомагає у діагностиці рефлюксу та порушенні 
прохідності. 

Оглядова рентгенографія дозволяє виявити певні змі-
ни в м’яких тканинах (зокрема флеболіти) та діагностува-

Рис. 3.15. Хлопчик С., 6 років, ВМ у 
ділянці спини. УЗД в режимі сірої 
шкали. Стрілками вказані флеболі-
ти (1) з акустичною тінню (2). 

 1

2 
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ти супутні вади розвитку скелета (Behr G. G., Johnson C. M., 
2013). 

За допомогою сканограми довгих кісток скелета можна 
об’єктивно виміряти їх довжину та обчислити різницю в дов
жині кінцівок. Це дозволяє визначити подальшу лікувальну 
тактику. 

КТ флебографія є високоінформативним методом діа-
гностики патології магістральних судин грудної і черевної 
порожнин. Обстеження дозволяє виявити атрезію, агенезію, 
наявність тромбозу та його протяжність. Крім того, КТ з вну-
трішньовенним контрастуванням дає можливість діагносту-
вати супутню патологію, підтвердити обструкцію вени або 
її зовнішню компресію, візуалізувати анатомічний варіант 
мальформації.

МРТ в режимах Т1 і Т2 є «золотим стандартом» досліджен-
ня судинних мальформацій з повільним кровотоком, який 
необхідно провести перед початком лікувальних заходів. ВМ 
візуалізуються як поодинокі або множинні структури часточ-
кової або кавернозної будови, іноді з інфільтративним поши-
ренням (рис. 3.16), ізоінтенсивні або гіпоінтенсивні в режимі 
Т1 та гіперінтенсивні в режимі Т2 і STIR (Short Tau Inversion 
Recovery) (Fayad L. et al., 2006). 

Втрата сигналу може вказувати на наявність тромбова-
них судин, флеболітів, фіброзних структур (рис. 3.17), вона 
може бути уточнена при дослідженні з контрастуванням 
(Moukaddam H. et al., 2009). 

Тромби також описують як гіперінтенсивні структури на 
Т1 і гіпоінтенсивні на Т2 зображеннях, флеболіти визнача-
ються при втраті сигналу в усіх режимах (Hein K. D. et al., 2002).

Goyal і співавтори пропонують класифікацію ВМ за резуль-
татами МРТ, базуючись на розмірах і поширеності мальфор-
мацій (Goyal M. et al., 2002):

•	 стадія 1: відмежовані; ≤5 cм в діаметрі;
•	 стадія 2A: відмежовані; >5 cм в діаметрі;
•	 стадія 2B: не відмежовані; ≤5 cм в діаметрі;
•	 стадія 3: не відмежовані; >5 cм в діаметрі.
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Рис. 3.16. Хлопчик С., 2 роки. Велика ВМ грудної стінки: А, В – фото; С, D 
– МРТ в режимі Т2, на яких видно дифузне поширення ВМ у м’яких тка-
нинах грудної стінки (шкірі, підшкірній клітковині, м’язах); С – аксіальна 
проекція; D – сагітальна проекція. 
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За результатами авторів, 
відмежовані ВМ (стадія 1–2А) 
краще піддаються склерозу-
вальній терапії, ніж невід-
межовані (стадія 2В–3). 

Однак такий поділ на ста-
дії не є стабільним, ВМ ма-
ють тенденцію до постійно-
го росту, пропорційно росту 
дитини, та з віком можуть 
збільшуватися в розмірах у 
десятки разів (рис.  3.18). Ін-
коли раптове збільшення у 
розмірах може бути пов’яза-
не з тромбофлебітом. 

За результатами флебо-
графії виділяють три мор-

фологічні типи венозних мальформацій (Berenguer B. et al., 
1999). 

•	часточкові, які являють собою скупчення змінених ве-
нозних судин округлої форми, що можуть сполучатися з ос-
новними венозними стовбурами декількома протоками, од-
нак сполучення можуть бути відсутніми;

•	варикозні, які визначають як нерівномірно розширені 
венозні судини;

•	змішані, які є комбінацією обох видів. 
Використання флебографії у дітей обмежене. 
Генетичний скринінг членів сім’ї та генетичне консульту-

вання особливо важливі у випадку спадкових, синдромальних 
форм, наприклад гломувенозних мальформацій, Bean син-
дрому.

Рис. 3.17. МРТ в режимі Т2, сагі-
тальна проекція. Відмежована ве-
нозна мальформація в ділянці шиї, 
ділянки втрати сигналу вказані 
стрілкою. 
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Лікування ВМ

Лікування венозних мальформацій залишається складною 
проблемою, оскільки вони нерідко уражають великі ділянки 
і мають множинні комуніканти з сусідніми венами, а також 
можливі сполучення з центральною веною (Claudon M. et al., 

Рис. 3.18. МРТ пацієнта М., 18 років, 
ВМ великих розмірів лівого стегна, 
малого таза, правої половини ка-
литки. Захворювання вперше клі-
нічно проявилося у віці 5 років як 
пухлиноподібне утворення у верх-
ній третині медіальної поверхні 
стегна, рецидиви після повторних 
операційних втручань, які прово-
дилися у віці 5 років, 14 років та 17 
років: А – МРТ, сагітальна проекція 
– ураження в ділянці промежини 
і малого таза; В – МРТ, сагітальна 
проекція – ураження лівого стегна; 
С – МРТ ангіографія – магістральні 
вени не змінені. 
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2001). Винятково хірургічне лікування використовували у 
той час, коли знання про патофізіологію і біологію ВМ були 
значно обмеженими (Loose D. A., 1993). Хірургічне втручання 
є ефективним у випадку невеликих, чітко локалізованих ура-
жень (Gulsen F. et al., 2011), при мальформаціях великих роз-
мірів хірургічне втручання має значення як паліативне вида-
лення лише частини новоутворення (Waner  M., Min-Jung T., 
2013). Незадовільні результати операційного втручання при-
вели до впровадження в практику численних лікувальних ма-
ніпуляцій, зокрема до використання впливу іонізуючого ви-
промінювання, електрокоагуляції, технології заморожування 
(Ohtsuka H. et al., 1980; Huang T., 1972), введення металевих 
ниток у просвіт ВМ з метою стимуляції тромбоутворення (Yin 
G. et al., 2008). Механізм останньої процедури полягає у тому, 
що негативно заряджені еритроцити і фібрин з’єднуються з 
іонами міді Cu++, що приводить до утворення тромбів, запа-
лення і наступної фіброзної оклюзії просвіту змінених вен.

Сучасні підходи до лікування усіх судинних мальформа-
цій – це використання різноманітних способів (хірургічних, 
консервативних та ендоваскулярних) командою різних спе-
ціалістів, що забезпечить контроль за прогресуванням з міні-
мальними ускладненнями (Legiehn G. M., Heran M. K., 2008). 
Концепцією створення команди лікарів різних спеціальнос-
тей є застосування різноманітних діагностичних методів та 
використання двох і більше лікувальних підходів в одного па-
цієнта (Lee B. B. et al., 2015). 

Слід усвідомити, що не всі ВМ можна вилікувати. Крім того, 
не у всіх випадках ВМ потребують лікування. Нерідко практич-
ні лікарі вважають лише наявність ВМ абсолютним показанням 
для лікування. Проте іноді найкращою тактикою для з’ясуван-
ня точного характеру ураження є спостереження. Невтручан-
ня часто є більш правильним вибором, ніж необдумане ліку-
вання без повного розуміння природи захворювання. Іншим 
важливим підходом є скерування пацієнтів з ускладненими 
формами ВСМ до медичних центрів, де може бути забезпечена 
високоспеціалізована допомога. Усі симптомні форми ВМ під-
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лягають лікуванню, оскільки вони мають високий ризик про-
гресування у пубертатний період (Hassanein A. H. et al., 2011). 

Після встановлення діагнозу його потрібно задокументу-
вати і обговорити з пацієнтами та/або з батьками. Необхід-
но пояснити відмінності між пухлинами, насамперед геман-
гіомою, та судинними мальформаціями, оскільки перебіг 
і прогноз цих захворювань істотно різняться. Слід чітко ви-
користовувати термінологію, щоб уникнути непорозуміння. 
Інколи пацієнту необхідно декілька відвідувань клініки, без 
негайного агресивного втручання, що також може викликати 
негативну реакцію пацієнтів та/або їх родичів. 

Спільні настанови 2013 року виділяють наступні загальні 
показання до лікування ВМ (Lee В. В. et al., 2013):

•	 кровотеча як наслідок ураження шкіри або слизових 
оболонок, що призводить до міжм’язової чи ретропе-
ритонеальної гематоми, гематурії, шлунково-кишко-
вої кровотечі тощо;

•	 неконтрольований біль;
•	 ознаки інфікування (болючі розширені вени, набряк, 

зміни шкіри, виразки з млявим перебігом);
•	 ураження, що можуть спричинити небезпечні для 

життя ускладнення (наприклад обструкцію дихальних 
шляхів), або порушення вітальних функцій (зір, слух, 
ковтання);

•	 функціональні порушення, наприклад, статевих орга-
нів;

•	 тяжкі косметичні вади;
•	 ВМ, що розмішені в ділянках з високим ризиком 

ускладнень (гемартроз, тромбоемболія);
•	 ураження, що спричиняють судинно-кістковий син-

дром (різна довжина кінцівок, пошкодження власне 
кісток) або деструктивний ангіодиспластичний артрит;

•	 обструкція венозного відтоку від життєво важливих 
органів (печінка, мозок);

•	 гемодинамічні порушення в ділянці, що дренується 
ураженими венами;
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•	 рецидивуючі тромбози;
•	 стійка коагулопатія споживання;
•	 наявність супутніх ЛМ. 
Лікувальні заходи при ВМ включають консервативну те-

рапію, склерозувальну терапію і хірургічне лікування. Меди-
каментозні препарати використовують в основному для ліку-
вання ускладнень. 

Консервативні заходи
Для лікування ВМ кінцівок особливе значення має вико-

ристання компресійного трикотажу. Компресійна терапія має 
на меті зменшення набряку і больового синдрому, а також 
запобігання поверхневим тромбофлебітам (Redondo P. et al., 
2011). Консервативні заходи включають також гігієну шкіри 
та спеціальне ортопедичне взуття, що може покращити якість 
життя пацієнта та зберегти функцію кінцівки. У дітей з істот-
ними видимими деформаціями часто виникає необхідність у 
психологічній підтримці, яку може забезпечити професійний 
психолог. 

Оскільки більшість ВСМ існують впродовж усього життя, 
пацієнту та його родині необхідні підтримка та освіта. Окрім 
особистого спілкування важливо рекомендувати літературу, 
у якій міститься достовірна інформація стосовно захворю-
вання. 

Медикаментозна терапія
На відміну від інфантильних гемангіом, специфічних ме-

дикаментів, які могли б покращити перебіг ВМ, на сьогод-
нішній день не існує. Тому медикаментозну терапію вико-
ристовують для лікування ускладнень, в основному це прямі 
антикоагулянти і антибактеріальні препарати. 

Антиагреганти, такі як аспірин і тиклопідин, нестероїд-
ні протизапальні препарати не рекомендуються ні для ліку-
вання ВМ-асоційованих коагуляційних порушень, ні з метою 
знеболювання, оскільки клінічний результат відсутній або 
мінімальний (Martin L. et al., 2009; Rodriguez-Manero M. et al., 
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2010). Ретроспективне дослідження доводить ефективність 
низькомолекулярного гепарину для зменшення болю, спри-
чиненого ЛВЗ, нормалізації коагуляційного профілю, і запо-
бігає прогресуванню тяжкого ЛВЗ у ДВЗ-синдром, особливо 
у пацієнтів з низьким рівнем фібриногену (Dompmartin A. et 
al., 2008). Для лікування поширених множинних уражень з 
інфільтративним ростом застосовують низькомолекулярний 
гепарин у добовій дозі 100U/кг. Крім того, підвищений рівень 
D-димерів у пацієнтів з больовим синдромом є додатковим 
показанням до призначення антикоагулянтної терапії. Се-
редня тривалість лікування складає 20 днів (Dompmartin A. et 
al., 2008). Оскільки не всі ВМ піддаються радикальному ліку-
ванню, а також в деяких пацієнтів больовий синдром на фоні 
антикоагулянтної терапії зникає не відразу, мету лікування 
слід визначити після обстеження і встановлення діагнозу, чіт-
ко обговорити з пацієнтом та/або його батьками, перш ніж 
лікування буде розпочато. Це допоможе уникнути розчару-
вання пацієнта і його батьків, а також сприятиме дотриманню 
плану лікувальних заходів.

Слід також підкреслити, що у пацієнтів з ВМ можуть роз-
виватися коагуляційні порушення на тлі виконання навіть 
мінімально інвазивних маніпуляцій, таких як внутрішньовен-
на лазерна абляція, склерозувальна терапія з використанням 
піни, а також на фоні діагностичних інвазивних процедур, на-
приклад ангіографії (Mazoyer E. et al., 2002). 

Поверхневі ВМ та ураження невеликих розмірів є віднос-
ними показаннями до призначення антикоагулянтів перед та 
після виконання інвазивних маніпуляцій. У цієї групи паці-
єнтів слід враховувати наявність порушень у згортальній сис-
темі крові, схильність до гіперкоагуляції в анамнезі, а також 
ознаки ураження глибоких вен.

Склерозувальна терапія
Склерозувальна терапія є найдавнішим та залишається од-

ним із основних методів лікування венозних мальформацій. 
Введення склерозувальних препаратів у просвіт змінених су-
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дин викликає пошкодження ендотелію, тромбоз і рубцювання 
(Albanese G., Kondo K. L., 2010). Використання склерозувальної 
терапії має довгу історію, а перелік речовин, які використо-
вують як склерозанти, є чималим: кип’ячена вода, етиловий 
спирт та різноманітні його сполуки (Schumacher M. et al., 
2011), саліцилат натрію, нітрат срібла, хлорид заліза або цинку 
(Zhao J. H. et al., 2004). 

Речовина, яка потенційно буде використовуватися як скле-
розант, повинна мати фізичний, хімічний та/або біологічний 
вплив на тканину-мішень та індукувати контрольовану за-
пальну відповідь (Albanesean G., Kondo K. L., 2010). Запалення 
є результатом пошкодження клітин з проліферацією фібро-
бластів, що призводить до склеротичних змін тканини. Крім 
фіброзу, фармакологічний препарат може індукувати виник-
нення інших процесів, таких як тромбоз, денатурацію білків, 
дегідратацію клітин внаслідок різниці осмотичного тиску та 
оклюзію внаслідок полімеризації (Rosenblatt M., 2007). Ре-
зультатом зазначених процесів є контрольоване порушення 
біологічнї функції тканини-мішені. 

Не зважаючи на великий перелік склерозувальних препа-
ратів, у практиці кожної країни використовується лише об-
межена їх кількість. В першу чергу це пов’язано з дозвільною 
системою урядів. До того ж, ідеальна склерозувальна речови-
на не знайдена, кожна з них має свої переваги і недоліки. 

Загалом усі склерозувальні засоби поділяють на три ос-
новні групи: гіперосмолярні, хімічні сполуки та детергенти 
(Dietzek С. L., 2007). Гіперосмолярні розчини є неспецифічни-
ми в плані деструкції тканин, викликають пошкодження ен-
дотелію та тромбоцитів в основному за рахунок їх дегідрата-
ції. У педіатричній практиці не застосовуються.

Найпоширенішою хімічною сполукою є етиловий спирт, 
історія використання якого перевищує століття. Проте при 
використанні етанолу у дітей є небезпека виникнення усклад-
нень, які пов’язані з підвищенням вмісту препарату в крові 
внаслідок проникнення його через стінки судини та необ-
хідності використання достатньо високих доз для отримання 
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терапевтичного ефекту (Dompmartin A. et al, 2010). Негатив-
ними наслідками використання етанолу може бути розвиток 
дихальної недостатності, серцевої аритмії, гіпоглікемії, раб
доміолізису (Mason K. P. et al., 2000). 

Для зменшення дифузії етанолу виготовляють його нероз-
чинні сполуки, зокрема Ethibloc® (Schumacher M. et al., 2008), 
що являє собою емульсію, виготовлену на основі етанолу та 
кукурудзяних протеїнів. Механізм його дії пов’язують з меха-
нічною оклюзією в результаті внутрішньосудинного фіброзу. 
У педіатричній практиці не використовується, оскільки існує 
високий ризик оклюзії неуражених судин через в’язку кон-
систенцію препарату. 

Найуніверсальнішими та найбезпечнішими засобами є де-
тергенти. Їх внутрішньосудинний вплив спричиняє розриви 
поверхневої мембрани клітин; вивільнення білків з поверхні 
клітин відбувається вже у перші секунди і може тривати протя-
гом хвилин і навіть годин. Унікальною для цього класу сполук є 
міцелярна структура, що дозволяє збільшувати їх об’єм шляхом 
утворення піни. Ця піна має такий же терапевтичний вплив 
при меншій концентрації завдяки збільшенню площі поверх-
ні контакту лікарської речовини з ендотелієм (Yamaki T. et al., 
2008). Піну можна приготувати шляхом змішування повітря і 
детергента, використовуючи 3-просвітний перехідник та два 
шприци (рис. 3.19). 

Співвідношення повітря:рідина складає від 1:3 до 1:5 
(Wollmann J. C., 2004). Найвідомішими детергентами є полі-
доканол і натрію тетрадецилсульфат. Перевагою застосуван-
ня названих сполук є відсутність болю під час і після ін’єкції, 
дуже низька частота алергічних реакцій і відсутність гемолізу. 
Побічною дією натрію тетрадецилсульфату є некрози та ви-
разкування у випадку екстравазації, що, втім, рідко виникає 
при використанні низьких концентрацій (Zimmet S., 1996, 
Burrows  P.  E., 2013). Некротичні зміни можна передбачити 
наприкінці проведення процедури за зміною кольору шкіри. 
Недоліком детергентів є потенційна небезпека реканаліза-
ції, проте з їх допомогою можна домогтися істотного змен-
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шення больового синдрому та зменшення об’єму ВМ (Rabe E., 
Pannier F., 2013). 

Склерозування з використанням піни найчастіше про-
водять під УЗ-контролем у випадку поверхневих і внутріш-
ньом’язових ВМ, а також у випадку синдрому Кліппеля–Тре-
ноне. При великих ураженнях необхідний рентгенологічний 
контроль. У складних випадках поширених ВМ застосовують 
комплексний підхід у лікуванні: передопераційне склерозу-
вання, емболізацію, згодом – хірургічне видалення. Дискута-
бельним є питання терміну проведення хірургічного втручан-
ня. Зазвичай найкраще видаляти ВМ через 6–8 тижнів після 

Рис. 3.19. Дівчинка Б., ВМ в ділянці 
чола і верхньої повіки. А – приго-
тування «піни» для склерозу валь-
ної терапії; Б – резекція частини 
пухлини в ділянці чола спрово-
кувала швидкий ріст в ділянці 
повіки; С – фото після 4-х курсів 
склеротерапії тетрадецисульфа-
том натрію. 

А В
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останнього сеансу склеротерапії. Цей період достатній для 
зникнення набряку та ремоделювання рубця та недостатньо 
тривалий для реканалізації ВМ. 

Перед початком лікування необхідно детально поінфор-
мувати батьків стосовно мети склерозувальної терапії. За-
звичай метою лікування є зменшення розмірів та симпто-
мів мальформації (рис. 3.19), а не повне одужання пацієнта 
(Claudon M. et al., 2001). Крім того, батькам потрібно чітко 
усвідомити, що потрібні повторні процедури, а також лікуван-
ня не слід розпочинати у ранньому віці, за винятком рідкіс-
них ускладнених випадків (Glade R.S. et al., 2010).

Судинні мальформації, асоційовані з артеріо-венозними 
сполученнями, є потенційно небезпечними для склерозуваль-
ної терапії, оскільки внутрішньоартеріальна ін’єкція може 
спричини некрози великої площі. Слід також враховувати, 
що вени голови і шиї не мають клапанів, і те, що вени верхніх 
двох третин обличчя сполучаються безпосередньо з каверноз-
ним синусом через верхню і нижню очні вени. Тому склероте-
рапія у цих ділянках є потенційно небезпечною. 

Венозні мальформації, що супроводжуються больовим 
синдромом, потребують операційного лікування. Еластична 
компресія, якщо вона є можливою, зменшує внутрішньосу-
динний простір і прояви коагулопатії (Dompmartin A. et al., 
2008).

У 1985 році Popescu описав техніку лікування судин, які 
знаходяться всередині гемангіоми. Цей спосіб автор викори-
став у 31 пацієнта з «кавернозними гемангіомами» з добрим 
результатом (Popescu V., 1985). 

Ця методика адаптована для лікування великих ВМ 
(Jackson I. et al., 2005). Перед введенням склерозувальних за-
собів у різні відділи ВМ проводили перев’язку судин лігату-
рами, що не розcмоктуються. Обгунтуванням методики було 
зменшення небезпечної кровотечі під час видалення ВМ або 
зменшення васкуляризації як підготовка до операційного 
втручання. Крім того, після лігування судин домагалися «ко-
мірковості» структури, що дозволяло забезпечити більшу кон-
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центрацію склерозанта та запобігти його дифузії. Така мето-
дика може бути використана у випадку маргінальної вени.

Маргінальна вена як клінічна проблема
Маргінальна вена (МВ) являє собою аномальну поверхне-

ву дренуючу вену нижньої кінцівки, яка проходить по її лате-
ральній поверхні. МВ є залишком ембріональної вени, яка в 
нормі облітерується у внутрішньоутробому періоді (Lee B. B., 
2014). 

Розвиток і дозрівання основних вен нижньої кінцівки про-
ходить три стадії (Mattassi R, 2007). Протягом першої стадії 
формується латеральна/задня малогомілкова вена, по якій 
відбувається дренування венозної крові від примітивної ниж-
ньої кінцівки. Малогомілкова вена є першою ембріональою 
веною нижньої кінцівки, вона впадає в основну вену.

Впродовж другої фази формується сіднична вена. Примі-
тивна малогомілкова вена утворює дві гілки: передню вели-
когомілкову гілку і сполучну гілку. Передня великогомілкова 
вена стає основною дренуючою судиною гомілки. Вона, разом 
з примітивною малогомілковою веною, формують сідничну 
вену – другу ембріональну вену. Дистальна частина примітив-
ної малогомілкової вени в процесі еволюції дає початок малій 
підшкірній вені. 

Третя стадія: стегнова вена та ембріональна сіднична вена. 
Сполучна гілка росте медіально від середньої частини сід-
ничної вени, сполучається з новою проксимальною медіаль-
ною судиною, яка дає початок стегновій вені, що функціонує 
як глибока вена нижньої кінцівки після інволюції сідничної 
вени. Третя ембріональна вена відома як попередник великої 
підшкірної вени. Впродовж третьої фази, яка завершує процес 
еволюції, відбувається регрес латеральної вени. 

Якщо порушення розвитку відбувається на другій стадії, 
після народження дитини зберігається ембріональна малого-
мілкова вена, що має назву маргінальної (крайової) вени. Якщо 
ембріогенез порушується на третій стадії, сіднична вена збері-
гається і виконує функцію основної дренуючої вени стегна. 
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Протяжність МВ залежить від того, на якому терміні ембрі-
онального розвитку відбулися порушення. У легших випадках 
вона обмежується рівнем гомілки, у складніших – поширюється 
на стегно і навіть на сідницю, тоді може впадати не в глибокі вени 
нижньої кінцівки, а безпосередньо у внутрішню клубову вену. 

Оскільки ембріогенез МВ відбувається у тісному взаємо-
зв’язку з розвитком глибоких вен нижньої кінцівки, патоло-
гія останніх (наприклад, гіпоплазія стегнової вени, аплазія 
клубової вени) зустрічається у більш ніж третини пацієнтів з 
МВ. В окремих випадках МВ може відігравати роль основної 
дренажної вени нижньої кінцівки. Тому перед початком ліку-
вання необхідне обстеження глибокої венозної системи. Крім 
того, для МВ характерні множинні сполучення через перфо-
рантні судини, які часто мають великий діаметр і тонкі стінки, 
що збільшує ризик лікувальних маніпуляцій. У випадку апла-
зії глибоких вен описані артеріовенозні сполучення дрібного 
і середнього діаметра (Loose D. A., 2007). 

Характерною особливістю ембріональних вен є відсут-
ність клапанів, тому для МВ характерний виражений рефлюкс 
крові, і, як наслідок, – висока венозна гіпертензія. Крім того, 
у стінках ембріональних вен відмічається дефіцит гладком’я-
зових волокон, що є передумовою розвитку тромбоемболіч-
них ускладнень, може спричинити фатальну тромбоемболію 
легеневої артерії, особливо у пацієнтів з синдромом Кліппе-
ля–Треноне (Johnson J. N. et al., 2010). 

МВ можна виявити при клінічному обстеженні пацієнта як 
поверхневу дренуючу вену нижньої кінцівки, яка проходить 
по її латеральній поверхні. Інколи супутні позастовбурові ве-
нозні мальформації, капілярні та лімфатичні мальформації, 
а також надмірна кількість підшкірної клітковини утрудню-
ють візуалізацію МВ. Її можна легко виявити при використан-
ні УЗД в режимі Доплера. Об’єктивним методом діагностики 
є МРТ. Необхідність у проведенні ангіографії виникає рідко, 
лише у випадку підозри на наявність артеріовенозних шун-
тів. Плануючи лікування, обстеження МВ необхідно прово-
дити разом з обстеженням глибоких вен нижньої кінцівки. 
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Стандартна флебографія у випадку широкої МВ може виявити 
лише стовбур маргінальної вени, тоді як глибокі вени нижньої 
кінцівки можуть не заповнитися контрастною речовиною, на-
віть у випадку їх нормального розвитку. Діагноз аплазії гли-
боких вен може бути хибним. Тому слід уникати встановлення 
діагнозу на основі виключно результатів флебографії, її слід 
доповнити дуплексною сонографією, МРТ.

У пацієнтів з нормальними або помірно гіпоплазованими 
венами хірургічне лікування МВ дає задовільний результат 
для покращення гемодинаміки і запобігання тромбоемболії 
легеневої артерії. Дуже важливим у цій групі є періоперацій-
не призначення атикоагулянтів. У пацієнтів з аплазією глибо-
ких вен МВ виконує роль основної дренуючої системи ниж-
ньої кінцівки, тому її видалення протипоказане (Mattassi R., 
Vaghi M., 2007). Якщо втручання на МВ виконується з метою 
зменшення різниці в довжині кінцівок, його слід провести 
якомога раніше, щоб зберегти час для спонтанної корекції 
довжини кінцівок (Weber J., Daffinger N., 2006). 

Оцінка результату лікування ВМ 
Результат лікування можна оцінити ґрунтуючись на об’єк-

тивних критеріях: повне зникнення (100 %), майже повне 
зникнення (зменшення на 85 % і більше), зменшення на 50 % і 
більше (Lee B.B. et al., 2015). 

Клінічна оцінка може базуватися на покращенні якості жит-
тя. Кожен клінічний симптом (біль, дискомфорт, обмеження ру-
хів) необхідно документувати перед початком лікування, разом 
з прицільним фотографуванням зони ураження. В окремих ви-
падках, коли одужання є сумнівним, метою лікування є змен-
шення клінічних проявів; необхідно використовувати об’єктив-
ні симптоми, які свідчать про позитивний результат лікування.

За допомогою УЗД можна встановити оклюзію ВМ після 
склерозування, ригідність ураження, які не змінюються під 
тиском датчика, внутрішньосудинний тромбоз або фіброз, 
відсутність кровотоку. Необхідно провести порівняння з доо-
пераційними обстеженнями.
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Дуплексна УЗД дозволить виявити відсутність рефлюксу 
після облітерації ембріональних вен.

Найоб’єктивнішу оцінку результатів лікування можна от-
римати за допомогою МРТ. Обстеження слід виконувати через 
6 місяців після проведення склеротерапії, у випадку хірургіч-
ного видалення – після зникнення післяопераційного набряку. 
На МРТ виявляється посилення сигналу в центральній части-
ні. Якщо лікування є ефективним, то можна виявити рубцеву 
тканину, яка є темною на Т1, та істотне зменшення площі ура-
ження. У випадку уражень великої площі обстеження з кон-
трастуванням дозволить встановити ділянки з залишковим 
кровотоком і оцінити необхідність повторного втручання. 

Визначення рівня D-димерів у крові не може бути вико-
ристано для оцінки ефективності лікування. D-димери є не-
специфічним тестом, крім того, їх рівень може підвищуватися 
після проведення склерозування (Connor D. еt al., 2014). 

Усі пацієнти та їх батьки повинні бути поінформовані щодо 
можливих ускладнень у післяопераційному періоді. Потрібно 
детально описати усі симптоми, які можуть виникати після 
втручання, особливо ті, які є ознакою можливих ускладнень. 

Висновки

ВМ є залишками ембріональних тканин, які ніколи не ін-
волюціонують спонтанно.

Клінічними проблемами периферійних ВМ є біль, прогре-
суючий перебіг і високий ризик рецидиву.

Перманентне існування, рецидиви і погіршення перебі-
гу з віком є відмінною ознакою усіх периферійних венозних 
мальформацій. 

Основними способами лікування ВМ є компресійний одяг, 
склерозувальна терапія, хірургічне видалення та поєднання 
різних методів. 

Кожен пацієнт є унікальним і потребує індивідуального 
підходу. 
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Впровадження мультидисциплінарного принципу у діа-
гностиці і лікуванні ВМ дозволить забезпечити досягнення 
оптимального результату. 
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Розділ 3. Лімфатичні мальформації

Лімфатичні мальформації (ЛМ) включають велику кіль-
кість споріднених патологічних станів, можуть виникати са-
мостійно або в комбінації з іншими видами патології судин 
(Lee B. B., 2011). 

Згідно з Гамбурзькою класифікацією (1988 р.) (див. 
табл.  1.1) виділяють стовбурові форми ЛМ (первинна лім-
федема) та позастовбурові форми (лімфангіома, кістозна 
лімфатична мальформація) (Belov S., 1990). Обидві форми є 
результатом порушення лімфангіогенезу на різних етапах 
ембріонального розвитку. В основі пояснень клінічних про-
явів, лікувальної тактики і прогнозу час виникнення мальфор-
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мації є визначальним чинником. Якщо розвиток порушується 
на ранніх стадіях лімфангіогенезу, виникає позастовбурова 
форма; у випадку порушення у більш пізніх періодах ангіо-
генезу виникає стовбурова форма лімфатичної мальформації. 
Оскільки порушення утворення лімфатичних судин при по-
застовбурових формах виникає на більш ранніх стадіях вну-
трішньоутробного розвитку, вони мають більший потенціал 
еволюціонування. Відповідно, на фоні певних стимулів, таких 
як травма, хірургічне втручання, гормональні порушення і пе-
ребудови, вагітність, ці ураження можуть посилити чи відно-
вити свій ріст (Lee B. B., 2010). 

В оновленій класифікації ISSVA 2014 року (Wassef M. et al., 
2015) стовбурові та позастовбурові форми ЛМ не виділяють. 
ЛМ поділяють на прості (кістозні), генералізовані, тунельний 
тип ЛМ, первинну лімфедему (різні види) та є графа «інші» 
(див. табл. 1.6). Оскільки наука про судинні аномалії динаміч-
но розвивається, стає більш зрозумілим їх походження, періо-
дично з’являються описи нових форм, змінюються погляди на 
описані раніше, наприклад, ЛМ, в основі яких лежить мутація 
певних верифікованих генів (Luks V. L. et al., 2015).

Ембріологія, анатомія, фізіологія лімфатичної системи

Розуміння патології лімфатичних судин залежить від розу-
міння їх нормальної ембріології, анатомії і фізіології. Крово-
носна та лімфатична системи є найбільшими циркуляторни-
ми системами нашого організму. Тоді як кровоносна система 
вивчалася докладно, лімфатичній системі приділялося значно 
менше уваги науковців та лікарів через її ілюзорну морфоло-
гію і таємничу патологію (Skandalakis J. E. et al., 2007). Однак 
серія визначних досліджень останніх років змінила колишню 
помилкову концепцію, згідно з якою лімфатичну систему вва-
жали другорядною по відношенню до важливішої кровонос-
ної (Choi I. et al., 2012). 

Лімфатична система є спеціальною судинною сіткою, яка 
бере участь в регуляції гомеостазу рідини і імунного захисту. 
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До складу лімфатичної системи входять лімфатичні судини, 
лімфатичні вузли і лімфоїдні органи. 

Гіпократ (460–377 рр. до н.е.) вперше описав лімфатичні 
судини, він назвав їх «біла кров», а також запровадив термін 
«сhyle» (від грецького слова «chylos», що означає сік). Лімфа-
тична система була схематично зображена грецькими ліка-
рями Герофілом 335 – 280 рр. до н.е.) та Ерасістратом (304 – 
250 рр. до н.е), яких вважають прабатьками анатомії людини, 
оскільки вони вперше провели систематизоване препаруван-
ня людських трупів (Chikly B., 1997). Після ери Гіпократа лім-
фатична система була забута на тривалий час, аж до 1627 року, 
коли італійський анатом Гаспар Азеллі знову описував лімфа-
тичні судини як «білі і молочні вени» (venae albae et lacteae), 
вивчаючи діафрагму у добре вгодованої собаки (Kanter M. A., 
1987). 

Клітини-попередники, з яких формується лімфатична си-
стема, походять від ембріональних венозних структур. Ди-
ференціювання лімфатичних ендотеліальних клітин відбу-
вається під впливом специфічних молекулярних маркерів, 
які визначають унікальний фенотип цих клітин (Wigle J. T., 
Harvey N. et al., 2002). Популяція лімфатичних клітин набуває 
автономії від локальних венозних структур і мігрує у напрям-
ку периферії. Проліферація і міграція лежать в основі форму-
вання премордіального лімфатичного мішка.

На другому етапі, який проходить в кінці 3-го на початку 
4-го місяця внутрішньоутробного розвитку, із премордіаль-
них лімфатичних мішечків формуються лімфатичні судини, 
які розпускаються як бутони і проникають вздовж вен і нервів 
на периферію. Із премордіальних мішечків диференціюються 
і первинні лімфатичні вузли. Вторинні лімфатичні вузли ви-
никають поза премордільними мішечками із сплетення лім-
фатичних бруньок (Бенда К. и соавт., 1987). 

Лімфатичну транспортну систему поділяють на три кате-
горії (Tretbar L. L., Morgan Ch. L., 2008):

•	 поверхнева система, яка дренує шкіру і підшкірну кліт-
ковину;
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•	 глибока субфасціальна система, яка дренує м’язи, суг-
лоби, синовіальні сумки і кістки;

•	 вісцеральна система, яка дренує тонкий кишечник, се-
лезінку, печінку, тимус і легені.

Лімфатичних судин немає в аваскулярних структурах, 
таких як епідерміс, волосся, нігті, хрящі і рогівка, а також в 
деяких васкуляризованих органах, таких як мозок і сітківка 
(Skandalakis J. E. et al., 2007). 

Кровоносна система є замкнутою циркуляторною сис-
темою, у якій кров виштовхується серцем, рухається судин-
ним руслом і знову повертається до серця. На відміну від 
кровоносної, лімфатична система є лінійною зі сліпим закін-
ченням, у якій тканинна рідина, клітини і великі позаклітин-
ні молекули, що утворюють лімфу, дренуються в початкові 
лімфатичні капіляри, які беруть свій початок в інтерстиці-
альній рідині тканин і органів. Лімфатичні судини транспор-
тують лімфу до лімфатичних вузлів і в кінцевому рахунку до 
шийних вен.

Прелімфатичні тканинні канали є початковою структурою 
лімфатичної системи. Ці крихітні канальці не містять ендоте-
лію, тому не є істинними судинами, вони скеровують інтер-
стиціальну рідину до капілярів (Tretbar L. L. et al., 2008). 

Лімфатичні капіляри (лімфатичні судини ІІІ порядку) не 
мають клапанів, вкриті одним шаром ендотеліальних клітин, 
який місцями переривається. Ретикулярні, фіброзні структу-
ри кріплять капіляри до навколишніх структур. Таке кріплен-
ня відіграє важливу роль у регулюванні руху рідини в просвіт 
капілярів і навпаки шляхом почергового скорочення і розсла-
блення. Ці структури забезпечують достатню проникність ка-
пілярів для багатої білками інтерстиціальної рідини.

Лімфатичні преколектори (лімфатичні судини ІІ поряд-
ку) мають один або більше шарів м’язових клітин, одно- або 
двостулкові клапани, можуть містити колагенові волокна; 
вони розсіяні пучками довжиною від 6 до 20 см. Їх основною 
функцією є забезпечення руху лімфи, а клапани забезпечують 
рух лімфи лише в одному напрямку – доцентровому. 
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Лімфатичні колектори (лімфатичні судини І порядку). На 
цьому рівні колектори представляють основний механізм 
транспорту лімфи, їх будова нагадує будову кровоносних су-
дин. Інтима вкрита ендотелієм, медіа утворена м’язовими 
клітинами і колагеновими волокнами, адвентицій містить 
колагенові волокна, які поширюються на периваскулярні тка-
нини. З’являються vasa vasora, дрібні судини, які живлять лім-
фатичні структури. Лімфатичні судини, що знаходяться між 
клапанами, називають лімфангіоном. Рясно іннервуючись 
симпатичними і парасимпатичними нервовими волокнами, 
лімфангіон формує унікальну м’язову структуру, яка забезпе-
чує спонтанне скорочення. 

Іншу унікальну лімфатичну структуру має тонка кишка. Со-
літарні лімфатичні фолікули розкидані по усій тонкій кишці у 
вигляді білуватих підвищень розміром з просяне зерно. Гру-
пові лімфатичні фолікули (пейєрові бляшки) є лише в клубо-
вій кишці (Привес М. С. и соавт., 1985). Вони розміщуються по 
протибрижовому краю, мають вигляд плоских продовгуватих 
бляшок, загальна їх кількість складає 20–30. Пейєрові бляшки 
являють собою поверхню поділу між продуктами травлення і 
слизовою оболонкою. Після перетравлення жиру ці субстрати 
у формі хіломікронів, тобто вільних жирних кислот, холесте-
ролу, фосфоліпідів, ліпопротеїдів абсорбуються в лімфатичні 
судини, де рідина називається хілос (молоко), оскільки має 
молочне забарвлення, а лімфатичні судини називають молоч-
ними. 

Лімфатичні стовбури є найбільшими транспортними 
структурами лімфатичної системи. У проксимальному на-
прямку у лімфатичних стовбурах відстань між клапанами 
збільшується, внутрішня оболонка потовщується, кількість 
нервових закінчень зростає. 

Лімфа по тонких лімфатичних судинах рухається у на-
прямку від периферії до найближчих лімфатичних вузлів. Від 
медіальної частини стопи і гомілки поверхневі лімфатичні 
судини проходять вздовж великої підшкірної вени до вузлів 
у підколінній ямці і потім до більших поверхневих груп лім-
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фатичних вузлів в паховій ділянці. Від латеральної поверхні 
стопи і гомілки лімфа рухається в напрямку підколінних лім-
фатичних вузлів. Глибокі лімфатичні судини проходять до 
глибоких лімфатичних вузлів у підколінній ямці. 

Клінічний інтерес становлять лімфатичні судини, які, ми-
наючи пахові лімфатичні вузли, проходять до глибоких клу-
бових вузлів. Цей альтернативний шлях дозволяє перенаправ-
ляти лімфу в нове русло, якщо одна із систем є неефективною 
(Tretbar L. L. et al., 2008).

Від тазових і поперекових лімфатичних судин лімфа на-
правляється до лімфатичної цистерни, яка є великим лім-
фатичним колектором, розташованим по передній поверхні 
першого або другого поперекового хребця. Це місце злиття 
багатьох лімфатичних каналів, які направляються від нижніх 
кінцівок і таза та продовжуються у краніальному напрямку як 
велика грудна протока – фінальний шлях транспорту лімфи до 
шийних вен. За ходом грудної протоки в неї впадають міжре-
берні і багато інших проміжних лімфатичних каналів. 

Почавшись у черевній порожнині, грудна протока про-
ходить в грудну порожнину через аортальний отвір, де зро-
стається з правою ніжкою діафрагми, яка своїм скороченням 
сприяє просуванню лімфи. У грудній порожнині грудна про-
тока проходить попереду від хребетного стовпа, справа від 
грудної частини аорти, позаду стравоходу. На рівні дуги аорти 
вона відхиляється вліво, на рівні VII шийного хребця виходить 
на шию, утворює дугу і впадає в ліву внутрішню яремну вену 
або в лівий венозний кут (злиття лівої внутрішньої яремної і 
підключичної вен). 

Лімфатичні вузли. Згідно з описом Сапина М. Р. (Сапин М. Р. 
и соавт., 2001), лімфатичний вузол вкритий сполучнотканин-
ною капсулою, від якої всередину відходять сполучнотканин-
ні трабекули, які розділяють лімфатичні синуси. У ділянку 
увігнутої поверхні лімфатичного вузла (воріт) заходять чис-
ленні аферентні лімфатичні судини, які транспортують лімфу 
до синусів. Спочатку вона потрапляє в крайовий синус, який 
знаходиться під капсулою вузла, потім – в синуси кіркової і 
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мозкової речовин, і, зрештою, в ворітний синус, з якого ви-
ходять 1–2 еферентні лімфатичні судини. Через ворота вузла 
заходять також артерії і нерви, виходять вени. Обмін між лім-
фою і кров’ю в лімфатичних вузлах експериментально дове-
дений (М. С. Привес и соавт., 1985).

Лімфатичні вузли об’єднують в групи кількістю від 600 до 
700, найбільше їх визначається в ділянках шиї і черевної по-
рожнини.

Сторонні тіла, які фільтруються в лімфатичних вузлах, мо-
жуть складатися з клітинних уламків, молекул білків, жирів, 
вірусів, бактерій. Велика концентрація макрофагів, плазма-
тичних клітин, лімфоцитів у вузлах ініціює імунну відповідь, 
результатом якої є знищення живих мікроорганізмів і руйну-
вання інших шкідливих субстанцій. У лімфатичних вузлах під 
впливом ретикулоендотеліальних клітин утворюються і доз-
рівають лімфоцити. У лімфатичних вузлах акумулюється лім-
фа, приблизно половина якої дренується у венозну систему, 
транспортуючи також клітини імунного захисту. Незначний 
тиск на лімфатичні вузли, який здійснюється, наприклад, під 
час виконання мануального лімфодренажу, стимулює рух лім-
фи і опосередковано може стимулювати утворення лімфоци-
тів (Lee B. B. et al., 2013). 

Основною функцією лімфатичної системи є підтриман-
ня балансу рідини шляхом очищення інтерстиціального 
простору від надмірного вмісту води, великих молекул, лі-
підів, антигенів, імунних клітин та твердих часточок. Вели-
ка частка білків плазми проходить через стінку капілярів 
щодня, та не всі з них потрапляють безпосередньо у цир-
куляторне русло. Частина їх повертається у просвіт судин 
через лімфатичну систему (Witte M. H. et al., 2006). У люди-
ни вагою 65 кг плазма крові складає 3 л, а інтерстиціальна 
рідина – 12 л. Щодня продукується 8 – 12 л аферентної лім-
фи, із яких 4 – 8 л ультрафільтрату абсорбується в лімфатич-
них вузлах і потрапляє в кров’яне русло. Лімфатичні судини 
транспортують щодня до 4 л еферентної лімфи в кровоно-
сне русло через шийні вени. Концентрація білків у плазмі, 
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інтерстиціальній рідині, аферентній та еферентній лімфі 
складає відповідно 70 г/л, 20–30 г/л, 20–30 г/л і 60 г/л. Цей 
обмін рідини (включаючи об’єм рідини, який абсорбується 
в лімфатичних вузлах) досягає 2/3 всієї інтерстиціальної рі-
дини (Levick J. R., 2010). 

На відміну від серцево-судинної, лімфатична система є 
системою з низьким тиском, не має центральної помпи і не є 
закритою. Поглинання інтерстиціальної рідини починається 
в первинних лімфатичних судинах. Лімфатичні капіляри на-
гадують за будовою кровоносні, проте мають проміжки між 
ендотеліальними клітинами, що забезпечує проходження ве-
ликих молекул, які не можуть бути поглинуті венозними су-
динами. 

Клапани у просвіті лімфатичних судин сприяють руху лім-
фи в одному напрямку, який відбувається під впливом зовніш-
ніх пропульсивних сил (Tretbar L. L., 2008). Рух лімфи в одному 
напрямку забезпечують також спонтанні скорочення лімфа-
тичних судин. Регулярні скорочення стінки лімфатичних су-
дин, в середньому 2 – 4 за хвилину, були виявлені in vitro, а та-
кож у підшкірних судинах кінцівки у людини (Olszewski W.L., 
2011) Групи лімфатичних вузлів періодично переривають 
транспортні судини. Тут відбувається фільтрація лімфи, а та-
кож здійснюються імунологічні процеси. 

Кістозні лімфатичні мальформації

Кістозні ЛМ є дефектом лімфатичних структур, що харак-
теризується наявністю кіст різного діаметра, які виникають 
внаслідок порушення звʼязку лімфатичних судин з венозни-
ми. Кісти вистелені плоским ендотелієм, виповнені прозорою 
або геморагічною (у випадку крововиливу в порожнину) рі-
диною. Впаданням основних лімфатичних колекторів у шийні 
вени можна пояснити найчастішу локалізацію ЛМ в ділянці 
голови і шиї. Іншим великим лімфатичним колектором є лім-
фатична цистерна, відповідно, ЛМ великих розмірів виника-
ють в заочеревинному просторі. 
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На відміну від гемангіом, ЛМ існують протягом усього 
життя, ростуть пропорційно росту пацієнта, не мають тенден-
ції до спонтанної інволюції (Elluru R. G. et al., 2014). 

До впровадження сучасних систем класифікації для харак-
теристики кістозних форм лімфатичних мальформацій ши-
роко застосовували терміни «капілярна, кістозна, кавернозна 
лімфангіома» (Belov S., 1990; Tretbar L. L. et al., 2008). 

Епідеміологія, етіологія, патогенез кістозних ЛМ

ЛМ вперше описані Wernher у 1843 році (Acevedo J. L. et al., 
2008). Частота їх складає від 1 на 6000 до 1 на 16000 живих но-
вонароджених, з частотою госпіталізації 3 випадки на 100000 
(Smith R. J., 2004; Perkins J. A. et al., 2010; Churchill et al., 2011). 
Частка супутніх вад розвитку не більша, ніж у популяції. 

Серед 112 обстежених нами дітей з кістозними ЛМ супутні 
вроджені вади діагностовано у двох пацієнтів (1,8 %), зокрема, 
в однієї дитини виявлено синдром «кленового сиропу» і в однієї – 
гемофілію А. 

Стосовно лімфедеми описано певні генетичні мутації, які 
є причиною їх появи, тоді як тригери виникнення ізольованих 
кістозних форм ЛМ залишаються невідомими (Richter G.  T., 
Friedman A. B., 2012), випадки успадкування також не задоку-
ментовані.

Ще на початку 20 століття класичний анатом Florence 
Sabin, використовуючи ін’єкції барвників і гістологічне до-
слідження, запропонував теорію, що лімфатичні судини роз-
виваються як відгалуження від венозної системи у першому 
триместрі вагітності, спочатку в ділянці шиї, приблизно на 
6,5 тижні внутрішньоутробного розвитку, більш каудально 
відгалуження відбувається на 7,5 тижні гестації. Починаю-
чи з 10 тижня внутрішньоутробного розвитку утворюються 
лімфатичні канали (Butler M.G. et al., 2009). У 1980 році Van 
Der Putte провів серію мікроскопічних досліджень людських 
ембріонів і підтвердив цю теорію (Van der Putte S. C., van 
Limborgh J., 1980).
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Якщо премордіальний лімфатичний мішок не утворює спо-
лучення з венозним руслом, від якого він походить, лімфатич-
ні судини закінчуються сліпо. Це дає початок формуванню кі-
стозних розширень, які утворюють лімфатичні мальформації. 
Такий механізм формування описують стосовно ЛМ у шийній, 
аксилярній ділянках, тобто в місцях утворення великих лім-
фатичних колекторів та їх впадання у вени (Zadvinskis  D.  P. 
et al., 1992). З відокремленням окремих сегментів пов’язують 
появу периферійних ЛМ. Вони не мають сполучення з нор-
мальними лімфатичними судинами, тому отримали назву 
«секвестровані сегменти примітивної лімфатичної системи» 
(Boon L. M., Vikkula M., 2013). Розміри, форма і поширення ЛМ 
визначаються щільністю і резистентністю тканин, які їх ото-
чують. Наприклад, в аксилярній ділянці та на шиї ЛМ можуть 
набувати гігантських розмірів з формуванням кіст великого 
діаметра, тоді як в периферійних ділянках тіла вони оточені 
більш щільними м’язами та відносно фіксованою шкірою і не 
мають тенденції до швидкого росту за рахунок збільшення 
об’єму кіст. 

Кісти вистелені одним шаром ендотеліальних клітин, ви-
повнені рідиною, багатою на білок, що має забарвлення від 
світло-жовтого до темно-коричневого, та оточені дезоргані-
зованими гладком’язовими клітинами і еластичними волок-
нами (Chen E. Y. et al., 2009). Нерідко виникають аномалії при-
леглих вен, венозний компонент практично завжди присутній 
у лімфатичних мальформаціях великих розмірів.

Клініка кістозних ЛМ

Згідно з опублікованими даними, лише половина ЛМ 
клінічно проявляється при народженні, до 90 % виявляють 
протягом перших двох років життя дитини, решта 10 % діа-
гностують у будь-якому віці (Acevedo J. L. et al., 2008). Інколи 
ЛМ, особливо великих розмірів, можуть бути виявлені пре-
натально під час скринінгового ультразвукового сканування 
(Smithers C. J., Fishman S. J., 2010). 



200

Серед 112 дітей з кістозними ЛМ, які обстежені в умовах 
національної дитячої спеціалізованої лікарні «ОХМАТДИТ» у пе-
ріод 2011 – 2015 років, пренатально діагноз встановлено у 12 ви-
падках (10,7 %), відразу після народження клінічні прояви вияв-
лено у 49 (43,75 %) дітей, до двох років життя – у 35 (31,25 %). 
Загалом у 85,7 % пацієнтів симптоми кістозних ЛМ з’явилися до 
2-річного віку, в інших 16 дітей (14,3  %) – у різні вікові періоди, 
зокрема, у віці від 2 до 5 років – у 9 (8,0%), від 5 до 12 років – у 
4 (3,6%), старше 12 років – у 3 (2,7%). 

Симптоми кістозних ЛМ визначаються їх локалізацією, 
топографічним співвідношенням з сусідніми органами. При-
близно дві третини ЛМ локалізуються в ділянці голови і шиї 
(табл. 3.1), зазвичай вони являють собою пухлиноподібні 
утворення м’якоеластичної консистенції, виповнені рідиною, 
шкіра над ними переважно не змінена, інколи може мати си-
нюшне забарвлення. 

Таблиця 3.1. Локалізація кістозних лімфатичних 
мальформацій (ЛМ) у 112 дітей, які обстежені в «ОХМАТДИТ» 

протягом 2011 – 2015 років 

Показ
ник 

Голо
ва і 
шия 

Шия і 
середо
стіння

Груд
на 

клітка

Акси
лярна 

ділянка К
ін

ці
вк

и Заоче
ревин

ний 
простір 

Множинні 
уражен
ня (різні 
анато
мічні 

ділянки)

Вс
ьо

го

Абсо
лютна 
кіль
кість

67 14 4 9 9 6 3 112

% 59,8 12,5 3,6 8,0 8,0 5,4 2,7 100

Кістозні ЛМ є надзвичайно різноманітними за розмірами 
та поширеністю, від окремих, ледь помітних вузлів, які мають 
чіткі межі (рис. 3.20), до гігантських пухлиноподібних утво-
рень, що дифузно уражають великі ділянки (рис. 3.21, 3.22). 
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Рис. 3.20. Хлопчик М., 2 роки. Кістозна 
ЛМ латеральної поверхні шиї справа: 
А – фото, незначна асиметрія шиї; В – 
МРТ в режимі Т2, аксіальна проекція, 
максимальні розміри локального 
кістозного утворення 30 × 15 мм; С – 
МРТ в режимі Т2, фронтальна проек-
ція, кістозне утворення з максималь-
ними розмірами 23 × 36 мм. 

А

B

C
Рис. 3.21. Хлопчик С., 1,5 року, гігант-
ська кістозна ЛМ: А – фото; В – МРТ 
в режимі Т2, аксіальна проекція, кі-
стозні ЛМ уражають усі м’які тканини 
нижньої частини обличчя; С – МРТ 
в режимі Т2, фронтальна проекція, 
двобічне ураження м’яких тканин об-
личчя і шиї. 

А

B

C



202

Рис. 3.22. Дівчинка М., 1 рік, кістозна 
ЛМ лівої половини обличчя і шиї з 
поширенням у ліву орбіту, ретро-
фарингеальний простір: А – фото, 
асиметрія обличчя і шиї за раху-
нок пухлиноподібного утворення 
правої половини; В – МРТ в режи-
мі Т2, аксіальна проекція, уражен-
ня м’яких тканин лівої полови-
ни обличчя; С – МРТ в режимі Т2, 
фронтальна проекція, поширення 
ураження від волосистої частини 
голови до нижньої третини шиї. 

А B

C

При ЛМ може спостерігатися також гіперплазія прилег-
лих м’яких тканин, кісток, хрящів. ЛМ шиї нерідко уражають 
гортань, глотку, язик (рис. 3.23), можуть поширюватися в се-
редостіння (рис. 3.24), що призводить до зміщення і компресії 
дихальних шляхів, стравоходу та спричиняє респіраторні роз-
лади, порушення ковтання. 

Порушення дихання можуть бути як транзиторними у ви-
гляді стридору, що проявляється зазвичай впродовж перших 
місяців життя, так і дихальної недостатності, що вимагає 
трахеостомії, дихальної підтримки. 
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Рис. 3.23. Дівчинка Б., 2 роки. Кістозна ЛМ 
дна порожнини рота, язика: А  – фото, 
макроглосія, лімфатичні фолікули на 
поверхні язика виповнені геморагічним 
вмістом, виражений венозний стаз; В  – 
МРТ в режимі Т2, аксіальна проекція, 
ЛМ дна порожнини рота з двобічним 
ураженням і поширенням в м’язи язика; 
С – МРТ в режимі Т2, сагітальна проекція, 
кісти в ділянці порожнини рота і дифузне 
розширення лімфатичних судин язика. 

А

B

C

Рис. 3.24. Дівчика С., 1 рік. Кістозна 
ЛМ бокової і передньої поверхонь 
шиї з поширенням в середостіння: 
А – фото, асиметрія шиї, наявність 
пухлиноподібного утворення по пе-
редній та латеральній поверхнях злі-
ва; В – МРТ в режимі Т2, фронтальна 
проекція, шийний (1) та середостін-
ний (2) компоненти; С – МРТ в режи-
мі Т2, сагітальна проекція, частина 
кісти знаходиться за грудниною (3). 
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Серед 81 дитини з кістозними ЛМ в ділянці голови і шиї 
поширення в середостіння виявлено у 14 (17,3 %), транзитор-
ні дихальні розлади у вигляді стридору протягом першого року 
життя були у 7 (8,6%), трахестомію виконано у 5 (6,2%) дітей. 
Усі діти, яким виконана трахеостомія, мали двобічне ураження, 
поширення процесу у ретрофарингеальний простір і верхнє се-
редостіння (рис. 3.25). 

ЛМ заочеревинного простору, черевної порожнини, бри-
жі можуть мати безсимптомний перебіг і бути випадковою 
знахідкою при обстеженні з іншого приводу, або проявлятися 
синдромом «пухлини в животі», симптомами стиснення су-
сідніх органів, наприклад, гідронефроз внаслідок компресії 

Рис. 3.25. Дівчинка З., 1 рік. ЛМ го-
лови і шиї великих розмірів, з дво-
бічним ураженням, поширенням у 
ретрофарингеальний простір, ком-
пресією верхніх дихальних шля-
хів: А – фото, асиметрія обличчя, 
трахеостома; В – МРТ в режимі Т2, 
сагітальна проекція; С – коронарна 
проекція, кістозне утворення вели-
ких розмірів з численними пере-
тинками. 

А B

C



205

Рис. 3.26. Хлопчик С., 4 роки. Кістозна ЛМ великих розмірів черевної стінки, 
заочеревинного простору, лівого стегна: А – фото – пухлиноподібне утво-
рення в лівій паховій ділянці, у зв’язку з чим був встановлений первинний 
діагноз «пахова грижа»; B – МРТ в режимі Т2, аксіальна проекція – кістозні 
ЛМ розташовані в паравезикальній клітковині, м’яких тканинах черевної 
стінки; C, D – МРТ в режимі Т2, коронарна проекція – значне поширення 
кістозної ЛМ у тканинах черевної стінки, стегна, заочеревинного простору. 

В

А

А

АА

C D

сечовода у дитини з великою ЛМ заочеревинного простору 
(рис. 3.26), дизуричні прояви у дитини з множинними кістоз-
ними ЛМ черевної порожнини (рис. 3.27). 
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Рис. 3.27. Дівчинка П., 4 роки. МРТ в коронарній проекції: А – режим Т2; 
В – STIR: множинні ЛМ черевної порожнини, що поширюються між лист-
ками очеревини, клінічно проявилися дизуричними розладами. 

ВА

ЛМ селезінки дуже рідко бувають ізольованими, часті-
ше вони поєднуються з ЛМ інших анатомічних ділянок 
(рис. 3.28), надзвичайно рідко зустрічаються ЛМ печінки і сер-
ця (Komatsuda et al., 1999; Ra et al., 2007).

У випадку залучення в процес дерми (lymphangioma cutis, 
lymphangioma circumscriptum) на поверхні шкіри виявляють 
фолікули, виповнені прозорою рідиною, крововиливи у по-
рожнину фолікулів змінюють їх колір на різні відтінки чер-
воного, коричневого (рис. 3.29), можлива локальна лімфорея 
(Smithers C. J., Fishman S. J., 2010).

Поширена назва кістозної ЛМ – лімфангіома – передба-
чала, що вона має проліферативну активність. Проте в по-
дальшому це твердження не знайшло наукового підґрунтя, 
ПЕТ-КТ не виявляє проліферативної активності в ділянці ЛМ 
(рис. 3.30). 

Збільшення розмірів лімфатичних мальформацій під час 
інфікування, у пубертатний період, а також після неповного 
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Рис. 3.28. Дівчинка Я., 11 років, множинні ЛМ, МРТ в режимі Т2: А – коро-
нарна проекція; В – сагітальна проекція: множинні вогнища в селезінці (1) 
та верхньому середостінні (2). 
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Рис. 3.29. Хлопчик С., 1,5 року (фото). 
Розширена підшкірна венозна сіт-
ка, лімфатичні вузлики на шкірі, 
виповнені прозорим (1) та гемора-
гічним (2) вмістом.  

 

1
2

видалення відбувається за рахунок виповнення вже існуючих 
вроджених аномальних лімфатичних каналів. Проте одно-
значної відповіді щодо потенційного гіперпластичного росту 
ЛМ немає. Зокрема, недавні дослідження показують підви-
щення рівня ангіогенних пептидів і тканинної металопро-
теїнази у пацієнтів з клінічно активними як судинними пух-
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Рис. 3.30. Дівчина П., 15 років. Кістозні ЛМ в лівих над- і підключичній 
ділянках, селезінці: А – МРТ в режимі Т2, аксіальна проекція – дрібнокі-
стозна ЛМ над- та підключичної, аксилярної ділянки, деформація грудної 
клітки; В – МРТ в режимі Т2, вогнища ЛМ в селезінці; С – ПЕТ-КТ всього 
тіла з контрастним підсиленням, вогнища в ділянці грудної клітки (1) та 
селезінки (2) не виявляють метаболічної активності. 
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линами, так і судинними мальформаціями (Marler J. J. et al., 
2005). Автори наголошують, що судинні мальформації знахо-
дяться під впливом тригерів ангіогенезу, тому їх ріст потен-
ційно може бути призупинений антиангіогенними засобами. 

Діагностика кістозних ЛМ

Все частіше ЛМ діагностують під час пренатального скри-
нінгового ультразвукового дослідження (Marler J. J. et al., 2002). 
Проте інколи виникають прикрі помилки, які грунтуються на 
особливостях термінології лікарів різних спеціальностей. Тер-
мін «кістозна гігрома» використовують у перинатологічній 
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практиці і літературі для опису лімфатичної аномалії, яка іс-
тотно відрізняється від інших лімфатичних мальформацій, що 
трапляються у педіатричній практиці. Кістозна гігрома плода 
є накопиченням лімфатичної рідини в результаті порушення 
розвитку заднього шийного лімфатичного мішка. Вона роз-
ташовується чітко по серединній лінії, на відміну від інших 
ЛМ, для яких серединне розташування не характерне. Най-
більше скринінгове дослідження, що включало 15 центрів та 
38167 пацієнтів (Malone F. D. et al., 2005) встановило, що лише 
17 % випадків пренатально діагностованої кістозної гігроми 
завершилися народженням здорових дітей (спостереження не 
менше року). В інших дітей діагностовано хромосомні анома-
лії (51 %), вади серця та скелета (34 %) тощо. Стосовно ЛМ, хро-
мосомні аномалії та вади розвитку зустрічаються не частіше, 
ніж загалом в популяції. 

Як і при інших формах судинних мальформацій, обсте-
ження пацієнта розпочинають з ультразвукової діагнос-
тики. Патогномонічною ознакою лімфатичних мальфор-
мацій є наявність гіпо- або 
анехогенних кіст, виповне-
них рідинним вмістом з на-
явністю тонких перетинок 
(рис. 3.31). 

Кровотік у власне кістах 
відсутній, а у перетинках 
визначається (Paltiel H. J. et 
al., 2000). Проте ці ознаки 
не властиві дрібнокістоз-
ним формам лімфатичних 
мальформацій, які, внаслідок 
наявності множинних пере-
тинок, візуалізуються як гіпе-
рехогенні структури (Dubois 
J., Alison M., 2010), у яких та-
кож може визначатися крово-
тік (рис. 3.32). 

Рис. 3.31. УЗД в режимі сірої шкали, 
макрокістозна ЛМ. Кісти виповнені 
анехогенним вмістом (1), з тонкими 
перетинками (2). 

1

 

2
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Рис. 3.32. Хлопчик Т., 7 років. Дріб-
нокістозна ЛМ у ділянці верхньої 
губи: А – фото – асиметрія облич-
чя за рахунок потовщення верхньої 
губи; В – УЗД в режимі сірої шкали, 
визначається гіперехогенна струк-
тура тканин без порожнин; С – УЗД 
в режимі КДС, поодинокі кровоно-
сні судини. 

У випадку крововиливу у 
порожнину кісти та запален-
ня ЛМ змінюється її ехогенна 
структура (рис. 3.33). 

Проте навіть для досвід-
ченого фахівця диферен-
ційний діагноз з венозними 
мальформаціями не завжди 
простий. Крім того, можли-
вості вимірювання розмірів 
ЛМ за допомогою УЗД обме-
жені, що пояснюється наяв-
ністю нерівних меж, сусідніх 
повітровмісних органів, що 

Рис. 3.33. Кістозна ЛМ з ознаками 
запалення, УЗД в режимі сірої шка-
ли. Дисперсний вміст кісти (1), по-
товщені перетинки (2).
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обмежує проникнення ультразвукового сигналу, а також вели-
кими розмірами, коли неможливо візуалізувати цілісне ура-
ження під час одного сканування (Trop I. et al., 1999).

МРТ є неінвазивним та інформативним способом діагнос-
тики судинних мальформацій, який базується на визначенні 
часточкових структур, ділянках сигнальних порожнеч та ге-
модинамічних характеристиках (Moukaddam Н. et al., 2009). 
МРТ візуалізація у режимах Т1 і Т2 є «золотим стандартом» 
діагностики ЛМ (Konez O., Burrows P.E., 2002). Кісти, виповнені 
рідиною з високим вмістом білка, ніби «сяють» в режимі Т2, а 
в режимі Т1 мають темне забарвлення (рис. 3.34). 

Рис. 3.34. Хлопчик К., 1 рік. Кістозна ЛМ голови і шиї: А, В – фото, визна-
чається пухлиноподібне утворення, шкірні покриви не змінені; С – МРТ 
в аксіальній проекції, режим Т1; D – МРТ в аксіальній проекції, режим Т2; 
Е – МРТ в сагітальній проекції, режим Т1; F – МРТ в сагітальній проекції, 
режим Т2. 
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Рис. 3.35. Хлопчик Л., 10 місяців: А – фото, визначається пухлиноподібне 
утворення невеликих розмірів в надключичній ділянці справа; В – МРТ в 
режимі Т2, коронарна проекція – кістозна ЛМ великих розмірів поширю-
ється в аксилярну ділянку, на поверхню грудної стінки, деформує грудну 
клітку. 

А В

Також МРТ дає можливість визначити структуру но-
воутворення, розміри кіст, товщину перетинок та умовне 
співвідношення їх з рідиною, виміряти поширеність, ви-
значити топографічне відношення до навколишніх тка-
нин, оскільки чітко визначається межа між нормальними 
і патологічно зміненими м’якотканинними структурами 
(рис. 3.35). 

За результатами МРТ ЛМ класифікують відповідно до роз-
міру кіст, які їх утворюють (Smith M. C. et al.; 2009; Khunger N., 
2010): макрокістозні (утворені кістами, об’єм яких перевищує 
2 см3), мікрокістозні (утворені кістами об’ємом менше 2 см3), 
та змішані, у яких мікрокістозний компонент перевищує 50 %. 
Розміри кіст є умовними, проте такий поділ має практичне 
значення. Кісти, які можуть бути успішно пунктовані та, від-
повідно, у їх просвіт можна безпечно ввести лікарський засіб, 
є прогностично більш сприятливими, оскільки краще підда-
ються лікуванню. 
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Більшість макрокістозних ЛМ є мультилокулярними 
структурами, утвореними численними кістами різних роз-
мірів. У ділянці шиї вони частіше розміщуються нижче рів-
ня під’язикової кістки (De Serres L. M. et al., 1995), у проек-
ції переднього або заднього латерального трикутника шиї 
(рис. 3.36). 

Рис. 3.36. Дівчинка І., 1,5 року. 
Макрокістозна ЛМ латеральної по-
верхні шиї зліва. А – фото, пухли-
ноподібне утворення розташоване 
в проекції латерального трикутни-
ка шиї зліва; В – МРТ в режимі Т2, 
аксіальна проекція – переважають 
кісти великого діаметра; С – МРТ 
в режимі Т2, коронарна проекція – 
ураження розташоване переважно 
нижче під’язикової кістки. 

А В

С

Мікрокістозні ЛМ представлені крихітними кістами, які 
виповнені прозорою рідиною, інфільтрують підшкірну кліт-
ковину і м’язи, вони частіше розташовуються вище рівня 
під’язикової кістки, уражають ротову порожнину, ротоглот-
ку (рис. 3.37), язик, підщелепну, привушну, слинні залози 
(Elluru R. G. et al., 2014).

Ці ураження є достатньо щільними і можуть спричинити 
індуративний набряк. 



214

ЛМ називають змішаними, якщо мікрокістозний компо-
нент складає понад 50 % (рис. 3.38). 

De Serres et al. (1995) опублікували стадійну систему класи-
фікації лімфатичних мальформацій (табл. 3.2), за якою автори 
передбачають результати хірургічного лікування, ґрунтую-
чись на локалізації і поширеності ураження. 

Рис. 3.37. Хлопчик Г., 2 роки. Дріб-
нокістозна ЛМ у ділянці верхньої 
губи і щоки: А – фото, асиметрія 
обличчя, неповне закривання рота, 
слинотеча; В – МРТ в режимі Т2, 
аксіальна проекція – ураження усіх 
шарів м’яких тканин верхньої губи 
кістами мінімального діаметра, 
відсутність порожнин; С – МРТ в 
режимі Т2, фронтальна проекція, 
дифузне ураження верхньої губи, 
піднебіння. 

А В
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Таблиця 3.2. Клінічні стадії ЛМ (класифікація), de Serres et al., 1995
Клінічна стадія Анатомічна ділянка

1 2
I Одностороння підпід’язикова
II Одностороння надпід’язикова
III Одностороння над- підпід’язикова
IV Двостороння надпід’язикова

Рис. 3.38. Хлопчик Ш., 3 роки. Змі-
шана (макро- і мікрокістозна) ЛМ 
в ділянці голови і шиї: А – фото, 
асиметрія обличчя і шиї помір-
на; В  – МРТ в режимі Т2, аксіаль-
на проекція; С – МРТ в режимі Т2, 
коронарна проекція. Внаслідок ве-
ликої кількості перетинок великі 
кісти не виділяються, переважають 
дрібнокістозні ураження. 

А В

С
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1 2
V Двостороння над-підпід’язикова
VI Двостороння підпід’язикова
±RP Поширення ретрофарингеально
±M Поширення в середостіння

У цьому повідомленні вказано, що інфрагіоїдна локалі-
зація і одностороннє ураження мають найкращий прогноз в 
плані радикального видалення. Автори вказують на численні 
ускладнення, зокрема пошкодження черепномозкових нер-
вів, порушення прохідності дихальних шляхів, незадовільні 
косметичні результати. Частота ускладнень збільшується від 
17 % у пацієнтів з І стадією до 100 % у дітей з ЛМ V стадії. 

Існують думки, що для встановлення діагнозу ЛМ достат-
ньо фізикального обстеження (Cox J. A. et al., 2014; Исаков 
И. Ф. и др., 2011), хоча ми вважаємо це твердження хибним, 
оскільки візуально може визначатися лише незначна частка 
патологічного вогнища і ми бачимо лише верхівку айсберга 
(рис. 3.39, 3.40). 

Продовження табл. 3.2

Рис. 3.39. Дівчинка Т., 4 роки, ЛМ голови: А – фото, незначна асиметрія 
обличчя; В – МРТ в режимі Т2, сагітальна проекція – значна площа ура-
ження з поширенням у крилопіднебінну ямку. 

А В

 

 

 

 

 

 

 



217

Тому усім пацієнтам для встановлення діагнозу перед по-
чатком лікування необхідне ультразвукове обстеження, біль-
шості з них доцільно виконати МРТ. 

КТ з контрастуванням не настільки інформативне для ді-
агностики ЛМ, оскільки кістозні утворення не накопичують 
контраст, а також немає чіткого диференціювання м’яких 
тканин, складно визначити істинний розмір кіст. Проте 
для виконання КТ немає необхідності в седації пацієнта, 
що робить цей метод цінним для невідкладної діагностики 
ускладнених ЛМ, особливо з компресією дихальних шляхів 
(рис. 3.41).

При гістологічному дослідженні кістозних ЛМ виявляють 
судинні простори, виповнені еозинофільною, багатою на білок 
рідиною. Стінки лімфатичних каналів вистелені однорядним 
плоским епітелієм. Стінки судин мають нерівномірну товщи-
ну, містять патологічні гладком’язові волокна (Kozakevich H. P. 
and Mulliken J. B., 2013). Характерне скупчення лімфоцитів у 
сполучній тканині. 

Рис. 3.40. Хлопчик Ш., 11 місяців. ЛВ голови, шиї і середостіння: А – фото, 
пухлиноподібне утворення в ділянці шиї; В – МРТ в сагітальній проекції, 
режим Т2 – ураження шиї, обличчя (1) та середостіння (2). 

А В
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Ускладнення кістозних ЛМ

Особливістю ЛМ є високий ризик їх інфікування, що може 
проявлятися місцевим або системним запаленням. Аналогіч-
ним чином, будь-яке гнійно-запальне ураження, незалежно 
від локалізації, а також вірусна інфекція, можуть спричинити 
запальні зміни ЛМ, які клінічно проявляються збільшенням їх 
розміру і напруженням м’яких тканин (рис. 3.42). 

Рис. 3.42. А – Хлопчик О., 2 роки, фото. Кістозна ЛМ з ознаками запалення 
(напруження, гіперемія шкіри в ділянці ЛМ); В – Дівчинка П., 1,5 року, кі-
стозна ЛМ правої аксилярної ділянки з ознаками запалення. 

А В

Рис. 3.41. Хлопчик Н., 1,5 року. КТ ділянки шиї і середостіння: А – аксіальна 
проекція; В – коронарна проекція. Зміщення трахеї без звуження просвіту 
верхніх дихальних шляхів. 

А В
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При ультразвуковому скануванні виявляють запалену 
кісту, виповнену неоднорідним дисперсним вмістом, мож-
ливо з домішками фібрину. ЛМ властиве швидке поширення 
запального процесу, що зумовлено їх будовою, тому ризик 
септичних ускладнень є високим. Адекватна антибактері-
альна терапія у випадку запалення ЛМ є вкрай необхідною 
(Elluru R. G., Azizkhan R. G., 2006; Hochman M. et al., 2011). 

На фоні аномально змінених вен найменша травма може 
спричинити крововилив в порожнину кісти, що клінічно про-
являється її раптовим збільшенням без ознак запалення. Мі-
німальний травмуючий чинник, який не завжди може бути 
встановлений при розпитуванні дитини і батьків, раптова по-
ява пухлиноподібного утворення можуть бути підставою для 
помилкового діагнозу (рис. 3.43). 

Рис. 3.43. Хлопчик К., 4 роки, кістоз-
на ЛМ шиї, ускладнена крововили-
вом в порожнину кісти: А – фото, в 
ділянці латерального трикутника 
шиї раптово з’явилося пухлинопо-
дібне утворення, без ознак запа-
лення, без анамнезу травми, попе-
редній діагноз – аневризма яремної 
вени: В – МРТ в режимі Т2, сагі-
тальна проекція, стрілкою виділено 
кісту з крововиливом, яка має тем-
не забарвлення; С – МРТ ангіогра-
фія демострує відсутність патології 
судин шиї. 

А В

С
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Інші ускладнення ЛМ пов’язані з їх локалізацією. Однією з 
найскладніших і потенційно небезпечних ділянок є орбіта. Ін-
траорбітальні і періорбітальні ЛМ спричиняють екзофтальм і 
різноманітні розлади зору (функціональну амбліопію, анома-
лії рефракції, астигматизм, косоокість). Раптовий екзофтальм 
описують автори у 45 % із групи 42 пацієнтів з ЛМ в ділянці 
орбіти (Greene A. K., Burrows P. E. et al., 2005). Втрата зору може 
виникнути у випадку крововиливу в порожнину орбіти і ком-
пресії зорового нерва. 

ЛМ в ділянці шиї, дна порожнини рота, заглоткового про-
стору в результаті компресії верхніх дихальних шляхів мо-
жуть стати причиною дихальних розладів, значно рідше зу-
стрічаються прояви дисфагії і виникає потреба у зондовому 
годуванні.

Ураження язика – типове для ЛМ дна порожнини рота. Ве-
нозний застій у венах язика викликає зміну його забарвлен-
ня, схильність до травматизації є причиною частих незначних 
кровотеч, також нерідко виникають стоматит, гінгівіт. ЛМ ве-
ликих розмірів ускладнюються анемією, коагулопатією. 

Диференційний діагноз

ЛМ в ділянці шиї необхідно диференціювати від кістозної 
тератоми, кіст шиї (рис. 3.44), а також від злоякісних пухлин-
них новоутворень. 

МРТ виявляє мультикістозне новоутворення. Для кістозної 
тератоми характерні більш товсті, ніж при ЛМ, перетинки, які 
розділяють кісти, виражена капсула (рис. 3.45), можна також 
виявити включення кальцинатів, аномальні артерії у товщі 
тератоми. 

ЛМ порожнин (грудної, черевної) слід диференціювати 
з патологічними станами, при яких виявляють порожнинні 
утворення, виповнені білкововмісною рідиною.

Діагноз ЛМ середостіння за результатми МРТ дооперацій-
но помилково встановлено у дитини з подвоєнням стравоходу 
(рис. 3.46). Діагноз підтверджено гістологічним дослідженням.
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Рис. 3.44. Дівчинка Б., 9 місяців, брахіогенна кіста шиї. МРТ, сагітальна 
проекція (А – режим Т2, В – режим Т1) – солітарне кістозне утворення в 
ділянці шиї, з вираженою капсулою, без внутрішніх перетинок. 

А В

 
 

Рис. 3.45. Хлопчик Б., 9 місяців, кістозна крижово-куприкова тератома, 
внутрішня локалізація (діагноз підтверджено гістологічно): А – МРТ в ре-
жимі Т1; В – МРТ в режимі Т2, сагітальна проекція. Солітарне кістозне 
утворення, з капсулою, без внутрішніх перетинок. 

А В

тератома

тератома
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Рис. 3.46. Хлопчик К., 8 років. Подвоєння стравоходу. МРТ в режимі Т2: 
А – сагітальна проекція; В – коронарна проекція. Кістозне утворення в 
задньому середостінні, більше зліва. 

А

В

Кістозне подвоєння шлунка (рис. 3.47) відрізняється від 
ЛМ наявністю солітарної кісти та вираженою капсулою, тер-

мінальний гідронефроз та 
мегауретер (рис. 3.48) діагно-
стували на основі локалізації 
в типовому місці лівої нирки, 
відсутності паренхіми нирки, 
наявності вираженої капсули 
та відсутності тонких вну-
трішніх перетинок. 

Представлені МРТ знімки 
пацієнтів нашої клініки, які 
були направлені з діагнозом 
«лімфангіома», оперовані; 
зазначені діагнози підтвер-
джено гістологічно.

Також кістозні лімфатич-
ні мальформації необхідно 
диференціювати зі злоякіс-
ними пухлинами, нейрофі-
броматозом. В останньому 

Рис. 3.47. Дівчинка В., кістозне по-
двоєння шлунка. МРТ в режимі Т2, 
кістозне утворення в правій поло-
вині черевної порожнини, з вира-
женою капсулю, солітарною по-
рожниною. 
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випадку внаслідок великої кількості венозних судин в пух-
линоподібних утвореннях МРТ картина може нагадувати су-
динну мальформацію. 

Лікування кістозних ЛМ

Єдиного стандартизованого підходу до лікування кістоз-
них форм ЛМ не існує. У найновішому системному огляді літе-
ратури, який включає 1205 пацієнтів і 41 статтю (Adams M. T., 
Saltzman B. et al., 2012) відмічено, що найчастіше автори наво-
дять результати лікування з використанням склерозувальних 
середників (41 %), дещо рідше – лише хірургічного видалення 
(39 %) або хірургічного видалення у комбінації з іншими ма-
ніпуляціями (20 %). 

З огляду на різноманітність локалізації, клінічних про-
явів, ризику ускладнень, необхідний індивідуальний підхід у 
кожному клінічному випадку, зважене використання як більш 
консервативного підходу, так і хірургічного втручання. Важ-
ливим є не лише вибір способу лікування, для досягнення 
найкращого результату потрібно також визначити оптималь-
ний термін проведення втручання. 

Хоча хірургічне видалення супроводжується ускладнення-
ми у 12 – 33 % та рецидивами у 15 – 53 %, цей метод не втра-
чає свого значення у лікуванні ЛМ (Rautio, 2004). Плануючи 

Рис. 3.48. Дівчинка Г., 8 місяців. Лівобічний термінальний гідронефроз, 
мегауретер. МРТ в режимі Т2: А – аксіальна проекція; В – сагітальна про-
екція. Кістозне утворення локалізується в проекції лівої нирки і сечовода. 

А В
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хірургічну лікувальну тактику необхідно враховувати висо-
кий ризик рецидиву. Рецидиви зазвичай є результатом невір-
но спланованого лікування, часто виникають після неповної 
резекції, яка провокує швидкий ріст мальформації (Lee B. B., 
2004) (рис. 3.49, 3.50).

Більшість ЛМ є ізольованими ураженнями, які не загро-
жують життю дитини. Тому доцільно уникати хірургічного 
видалення чи застосування склерозувальних препаратів у ді-
тей раннього віку, оскільки ЛМ зазвичай локалізуються біля 
життєво важливих органів і анатомічних структур і втручання 
може загрожувати порушенням вітальних функцій, зокрема 
дихання, зору, слуху, ковтання. Крім того, раннє втручання 
може супроводжуватися такими ускладненнями як лімфо-

Рис. 3.49. Хлопчик Т., 11 місяців. Кістозна ЛМ грудної стінки, рецидив че-
рез 10 днів після хірургічного видалення: А – фото через 2 тижні після 
операції; В – МРТ в режимі Т2, сагітальна проекція, виконане через 2 мі-
сяці після операції (до операції МРТ не виконувалось) – ЛМ поширюється 
у підключичну ділянку (стрілка). 

А В
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рея, кровотеча (ЛМ нерідко мають венозний компонент), уш-
кодження нервів (рис. 3.51) або рецидивними інфекціями 
(Lee B. B., Kim Y. W. et al., 2005). Раннє втручання застосовують 
лише у випадку симптомних ЛМ, що проявляються тяжкими 
деформаціями і функціональними розладами.

Радикальне лікування потрібно відкладати до віку дитини, 
коли толерантність до лікування зросте. Термін початку лікування 
в літературі коливається від 6 місяців (Smith M. C., Zimmerman M. B. 
et al., 2009) до двох років (Mattassi R., Loose D. A. et al, 2009). 

Рис. 3.50. Дівчинка Н., 3 роки, кі-
стозна ЛМ великих розмірів з ура-
женням поперекової, сідничної 
ділянок, малого таза, нижньої кін-
цівки, часткове видалення кіст в 
сідничній ділянці у віці 7 місяців: 
А – фото, келоїдний деформуючий 
післяопераційний рубець, лімфа-
тичні вузлики в товщі рубця; В – 
МТР в режимі Т2, аксіальна проек-
ція, інфільтративне ураження усієї 
товщі шкіри, підшкірної кліткови-
ни; С–МРТ у коронарній проекції, 
ураження поширюється від попе-
реково-крижової ділянки до ниж-
ньої третини стегна. 

А

В
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Рис. 3.51. Хлопчик Г., 11 місяців. Кістозна ЛМ м’яких тканин обличчя, дна 
порожнини рота, заглоткового простору, гортані, компресія верхніх ди-
хальних шляхів. Резекція ЛМ у віці 1 і 7 місяців. Трахеостома. Парез ліво-
го лицьового нерва: А – фото, асиметрія обличчя внаслідок операційної 
травми лицьового нерва; В – фото, післяопераційний келоїдний рубець; 
С – МРТ в режимі Т2, коронарна проекція та D – сагітальна проекція ві-
зуалізують дифузне ураження м’яких тканин лівої половини обличчя зі 
зміщенням та компресією верхніх дихальних шляхів. 

А В

C
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Хоча існує потенційна можливість спонтанного регре-
су ЛМ (до 2% випадків), пасивне спостереження доцільне 
лише у випадку безсимптомних уражень невеликих роз-
мірів (Perkins  J.  A. et al., 2010). Деякі автори рекомендують 
негайне операційне втручання для запобігання ускладнен-
ням, особливо у випадку поширених великокістозних лімфа-
тичних мальформацій у ділянці голови і шиї (Chen W. et al., 
2009), однак можливість радикального видалення гігантських 
мальформацій цієї локалізації є сумнівною. Згідно з реко-
мендаціями європейських авторів (Mattassi R., Loose D. A. et 
al., 2009), хірургічне лікування слід проводити якомога пізні-
ше. Раннє хірургічне видалення ЛМ супроводжується утво-
ренням кіст навколо рубцевих тканин у післяопераційному 
періоді (Enjolras O. et al., 2007). Іншими післяопераційними 
ускладненнями є утворення лімфатичної нориці, лімфорея, 
що потребує дренування протягом тижнів або місяців, поява 
шкірних вузликів у ділянці раніше інтактної шкіри або сли-
зової оболонки, різні косметичні проблеми, утворення кело-
їдних рубців, а також лімфедема. Роль хірургічного лікування 
з метою досягнення косметичного ефекту у пацієнтів з ЛМ 
сумнівна. Плануючи операційне втручання потрібно чітко 
розуміти, що ЛМ можуть проростати фасціальні листки, ін-
фільтрувати різні тканини і змінювати нормальну анатомію, 
а ушкодження важливих нервових і судинних структур не-
допустиме при лікуванні доброякісної патології (Perkins J. A. 
et al., 2010). Крім того, ЛМ притаманне інфільтративне ура-
ження шкіри і підшкірної клітковини (Elluru R. G. et al., 2014), 
тому після операції не виключене прогресування асиметрії, а 
в подальшому лімфатичні вузлики можуть проростати у піс-
ляопераційні рубці.

Після попереднього втручання у нашу клініку звернувся 21 
пацієнт: у 20 було виконано операційне видалення кістозних ЛМ, 
в одного пацієнта 3-річного віку з дрібнокістозною ЛМ верхньої 
половини обличчя проводили повторні кріодеструкції, електро-
коагуляції, склерозування. Інтраопераційна травма нерва з по-
рушенням функції виникла у 3 дітей (14,3 %), зокрема у 2 – пе-
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ресічення лицьового нерва і в одного – травма діафрагмального 
нерва з парезом купола діафрагми; тривала лімфорея у 4-х паці-
єнтів (19,0 %); лімфостаз нижньої кінцівки – в одному випадку; 
незадовільні косметичні результати з формування келоїдних 
рубців, асиметрії – у 5 (23,8 %) випадках. 

Ідея лікування ЛМ з використанням локального введення 
склерозувальних речовин не є новою. Було відмічено, що за-
палення ЛМ призводить до зменшення її розмірів (рис. 3.52) 
або навіть зникнення (Luzzatto С. et al, 2000). 

Рис. 3.52. Хлопчик Ш., кістозна ЛМ 
в ділянці обличчя і шиї: А – фото 
у віці 2 місяці; В – фото у віці 8 мі-
сяців; ЛМ з ознаками інфікування; 
проводилось лікування – повторні 
пункції, антибактеральна терапія; 
С – фото через 1 рік після пере-
несеного запалення ЛМ, істотне 
зменшення у розмірах ЛМ, складки 
в ділянках попередньо перерозтяг-
неної шкіри 

А В

C
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У 1899 році лікар Російської імперії Оппель Володимир 
Андрійович захистив докторську дисертацію на тему «Лім-
фангіоми», у якій крім провідного хірургічного способу ліку-
вання описав і комбінований, який полягає у пункції кісти з 
наступним еластичним притисканням до анатомічно нерухо-
мих ділянок або пункції з наступним впорскуванням подраз-
нювальних речовин (на той час використовували йод у різних 
пропорціях) (Глянцев С. П., 2011). 

Використовували введення різних склерозувальних ре-
човин: етанолу, декстрози, тріамцинололу, блеоміцину 
(Rozman  Z. et al., 2011; Wiegand S. et al., 2011). Ці речовини 
проникали через тонку оболонку кіст і спричиняли перифо-
кальне запалення, що робило наступне хірургічне втручання 
більш складним через виражений рубцевий процес. 

Повідомлення про використання етанолу містять невели-
ку кількість спостережень, проте результат лікування відмі-
чають як добрий, не акцентуючи уваги на побічних впливах 
(Impellizzeri P. et al., 2010). Місцевими ускладненнями етанолу 
є виразки у місці введення, пошкодження нервових стовбурів; 
системними проявами побічної дії є пригнічення централь-
ної нервової системи, легенева гіпертензія, гемоліз, аритмія. 

Блеоміцин – цитотоксичний антибіотик, який використо-
вують для лікування злоякісних пухлин. У середині 60-х років 
минулого століття було встановлено, що блеоміцин має проти-
пухлинні властивості через свою здатність переривати одно- і 
дволанцюгову ДНК і пригнічувати синтез ДНК і РНК (Umezawa H., 
1966). Через 10 років з’являлися перші повідомлення про міс-
цеве використання блеоміцину при лікуванні ЛМ (Yura J., 1977). 
Кількість публікацій продовжувала зростати, блеоміцин визна-
чали як препарат першої лінії при лікуванні кістозних форм ЛМ 
(Okada A. et al., 1992; Niramis R. et al., 2010). При лікуванні ЛМ 
добрий і відмінний результат отримано у 88 % пацієнтів, проте 
тяжка побічна дія – фіброз легень – обмежує його використан-
ня у педіатричній практиці (Claesson G. et al., 2002). Іншими по-
бічними діями блеоміцину є алопеція, пігментація і локальне 
утворення виразок (Muir T. et al., 2004). Крім того, доступними є 
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численні публікації стосовно використання блеоміцину при ін-
ших судинних аномаліях, включаючи венозні, капілярні, арте-
ріо-венозні мальформації, а також гемангіоми і ангіокератоми 
(Sainsbury D. C. et al., 2011; Zhang J. et al., 2013). 

У 1995 році Molitch опублікував результати використання 
доксицикліну – антибактеріального препарату тетрациклі-
нового ряду – для лікування великокістозних лімфатичних 
мальформацій у 5 пацієнтів (Molitch H. I. et al., 1995), відміча-
ючи позитивний ефект в усіх випадках. 

Використання доксицикліну пов’язане з ускладненнями. 
Зокрема, це ускладнення, що виникають безпосередньо під 
час проведення маніпуляції, особливо у новонароджених ді-
тей – гемолітична анемія, гіпоглікемія і метаболічний ацидоз, 
екскоріація шкіри. Віддалені неврологічні ускладнення – це 
синдром Горнера, парез лицьового нерва, транзиторний парез 
гемідіафрагми (Cahilla A. M. et al., 2011). Істотною побічною 
дією застосування доксицикліну у дітей старшого віку вважа-
ють незворотну зміну кольору постійних зубів (Alomari A. I. et 
al., 2006; Jamal et al., 2012). Враховуючи той факт, що виник-
нення ускладнень пов’язане з віком пацієнтів, ми рекомендує-
мо розпочинати лікування після 6-місячного віку, за винятком 
ситуацій, коли необхідна невідкладна допомога. Використову-
ють розчин доксицикліну 10 мг/мл, максимальна доза для ді-
тей молодшого віку складає 50 мл (500 мг). Для дітей старшого 
віку і дорослих максимальна доза становить 100 мл (1000 мг). 

Характеристики ендотеліальних та стромальних клітин, 
які вистилають кісти ЛМ, визначають можливість викори-
стання біологічних препаратів для лікування ЛМ (Perkins J. 
A. et al., 2010). Найбезпечнішим та найефективнішим препа-
ратом для місцевого лікування лімфатичних мальформацій є 
ОК-432, який являє собою ліофілізований низьковірулентний 
Streptococcus pyogenes групи А, інкубований з пеніциліном. 
ОК-432 є нетоксичним антинеопластичним препаратом зав-
дяки імуностимулювальній активності, він був розроблений в 
Японії у другій половині 1960-х років як протипухлинний засіб 
(Love Z., Hsu D. P., 2012). Хоча імунотерапія ОК-432 не збіль-
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шила виживання при раку, виявилась його ефективність при 
плевродезі у випадку злоякісного ураження плеври. Ґрунтую-
чись на цих спостереженнях, наприкінці 1980-х японські авто-
ри (Ogita S. et al., 1987) опублікували результати використання 
ОК-432 для безпечного і ефективного лікування лімфатичних 
мальформацій. З того часу метод отримав значне поширен-
ня (Poldervaart M. T. et al., 2009). Суть лікувальної маніпуляції 
полягає в пункції кісти максимального діаметра, яка прово-
диться, за необхідності, під контролем УЗД, евакуації вмісту та 
введенні ОК-432. Зазвичай ЛМ представлені багатьма кістами, 
які розділені тонкими перетинками. За відсутності попередніх 
втручань, особливо хірургічного висічення, препарат має здат-
ність поширюватися з порожнини в порожнину, про що свід-
чить зміна форми ЛМ після втручання та УЗ особливості, за 
результатами якого ми можемо спостерігати зміну ехогенно-
сті окремих кіст. Наявність дисперсних включень в порожнині 
кісти свідчить про її запалення. Тому ми вважаємо недоціль-
ним під час одного втручання проводити пункції і аспірацію 
вмісту окремих кіст, як рекомендують деякі автори (Kim D. W., 
2014). Така тактика збільшує травматичність втручання, підви-
щує ризик інфікування та не впливає на результат лікування. 

В основі механізму дії препарату лежить індукція запален-
ня з наступною активацією цитокінів і апоптозом клітин, які 
утворюють внутрішнє вистилання кіст (Ogita S. et al., 1996). 
Під час лікування ОК-432 рівень інтерлейкіну-6 зростає у 25 
разів, порівняно з вихідними значеннями (Wiegand S. et al., 
2008). Запалення, яке викликає ОК-432, не супроводжується 
пошкодженням навколишніх структур і формуванням рубців 
(Ogita S., Tsuto T. et al., 1991). 

Оскільки ОК-432 не викликає некрозу тканин та утворення 
рубців, за необхідності наступного хірургічного видалення не 
виникає технічних труднощів, спричинених рубцево змінени-
ми тканинами (Claesson G., Kuylenstierna R., 2002). Особливо 
ефективним цей метод лікування є при великокістозних фор-
мах лімфатичних мальформацій (до 100 %), проте здатність 
препарату проникати через перегородки кіст пояснює його 
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ефективність при змішаних, інколи і мікрокістозних формах 
ЛМ. Наявність мікрокістозного компонента знижує ефектив-
ність ендокістозного лікування (Poldervaart M. T. et al., 2009), 
незалежно від препарату, який використовується. 

Ускладнення від використання ОК-432 є незначними, тим-
часовими та передбачуваними (Boardman S. J. et al., 2010). 
Вони включають гіпертермію, загальну слабкість, відмову 
від їжі. Тривалість цих проявів – від двох діб до трьох тижнів. 
Обмеження використання ОК-432 визначаються доступністю 
препарату у різних країнах та його вартістю. 

Наша клініка має досвід використання ОК-432 з 2011 року у 88 
пацієнтів. Кожному пацієнту виконано від 1 до 8 втручань, зазви-
чай з введенням 1 КЕ препарату під час однієї процедури. В окремих 
випадках, при великій площі ураження і незначній запальній відпові-
ді при повторному втручанні дозу препарату збільшували до 2 КЕ. 
Найкращі результати отримано у пацієнтів з однобічними велико-
кістозними ЛМ в ділянці шиї, при яких відмінного результату вда-
лося домогтися уже після першої сесії лікування (рис. 3.53). 

Рис. 3.53. Хлопчик М., кістозна ЛМ 
надключичної ділянки справа: А  – 
фото у 5 місяців, до лікування; В – 
МРТ в режимі Т2, коронарна про-
екція у цей же час; С – фото через 
6 місяців після І курсу ОК-432. 

А

B
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У випадку уражень великої площі з переважанням кіст ма-
лого діаметра кількість виконаних маніпуляцій збільшувалась 
(рис. 3.54), проте вдавалося домогтися добрих і відмінних ре-
зультатів (Кривченя Д. Ю., Бензар І. М., 2012). 

Рис. 3.54. Кістозна ЛМ шиї: А – фото 
до лікування; В – МРТ, режим Т2, 
аксіальна проекція (до лікування) 
– ЛМ великих розмірів, кісти з чис-
ленними перетинками; С – фото 
після 8 курсів імунотерапії ОК-432. 

А B

C

Лікування ефективне у випадку ЛМ аксилярної ділянки 
(рис. 3.55), поширення кіст у середостіння у випадку ЛМ також 
не є протипоказанням до локального застосування ОК-432 
(рис. 3.56). 

Істотного зменшення площі ураження у випадку великих ЛМ 
заочеревинного простору домогтися не вдалося, проте на фоні 
зменшення розміру кіст зникли симптоми стиснення сусідніх 
органів, такі як гідронефроз, дизурія, нормалізувалася конфігу-
рація живота. У випадку комбінованих ЛМ кінцівок (кістозних 
та лімфедеми) інволюція кіст сприяє зменшенню проявів лім-
фостазу. Загалом, відмінний і добрий результат отримано у 
більш ніж 85 % пацієнтів. Алергічна шкірна реакція виникла в 
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Рис. 3.55. Дівчинка С., 4 роки. Кі-
стозна ЛМ аксилярної ділянки. 
Звернення після попередньо про-
ведених численних пункцій, ева-
куації рідинного вмісту, після яких 
ЛМ швидко набувала попереднього 
розміру: А – фото до лікування; В –
МРТ, коронарна проекція; С – фото 
після І курсу ОК-432. 

*

Рис. 3.56. Хлопчик П., 2 роки. ЛМ шиї з поширенням у середостіння: 
А  – фото до лікування; В – МРТ, фронтальна проекція, поширення ЛМ 
від підщелепної ділянки до верхнього середостіння; С – МРТ, аксіальна 
проекція, стрілкою вказано частину ЛМ, яка знаходиться у середостінні; 
D – фото через 6 місяців після двох курсів імунотерапії ОК-432. 

А B

C D
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одного пацієнта на третю добу після лікування. Інших усклад-
нень та непередбачуваних побічних ефектів не було. 

У пацієнтів з гігантськими симптомними ЛМ використову-
вали комбінацію хірургічного висічення частини кіст і етапного 
введення ОК-432 з добрим результатом (рис. 3.57). 

Рис. 3.57. Дівчинка Л., ЛМ шиї, обличчя, дна порожнини рота з двобічним 
ураженням, компресією верхніх дихальних шляхів: А – фото у віці 3 тижні, 
після операції трахеостомії; В – МРТ в режимі Т2, сагітальна проекція, кі-
стозна ЛМ уражає м’які тканини шиї і нижньої частини обличчя; С – МРТ 
в режимі Т2, коронарна проекція – двобічне ураження; D – фото у 2 роки, 
після 4 курсів імунотерапії ОК-432. 

А B

C D
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Найскладнішими для лікування є дрібнокістозні ЛМ в ді-
лянці верхньої губи. Діаметр кіст не дозволяє використати 
фармакологічні засоби склерозувальної чи біологічної дії, а 
інфільтративний ріст з ураженням усіх шарів тканин робить 
неможливим радикальне видалення, часткова резекція інко-
ли стимулює прискорення росту.

З впровадженням у лікувальну практику малоінвазивно-
го місцевого лікування ЛМ істотно зменшився відсоток опе-
раційних втручань та з’явилася можливість диференційова-
но підходити до лікування у кожному окремому випадку. Ми 
не рекомендуємо операційне втручання при кістозних ЛМ у 
ділянці голови і шиї, оскільки воно супроводжується усклад-
неннями та не дає бажаного косметичного результату. Окремі 
невеликі безсимптомні ЛМ не потребують активної тактики, 
можливе лише спостереження. Хірургічному видаленню під-
лягають добре відмежовані периферійні ЛМ, які, за даними 
МРТ, не мають сполучення з великими судинами, ЛМ в ділянці 
зовнішніх статевих органів та в окремих випадках – ЛМ груд-
ної і черевної порожнин. 

Жодна із запропонованих методик, на жаль, не дає сто-
відсоткового одужання для усіх пацієнтів, вибір оптималь-
ного методу лікування лімфатичних мальформацій триває. 
Пропонується використання фібринового клею у комбінації 
з блеоміцином та ОК-432 (Chen W. et al., 2011), повільно роз-
вивається напрямок медикаментозного лікування ЛМ. Ефек-
тивність сілденафілу у лікуванні окремих випадків макро-
кістозних лімфатичних мальформацій (Swetman G. L. et al., 
2012) описано як використання препарату off-label (Singh P. 
еt al., 2013) та як пілотний проект (Danial C. еt al., 2014). Про-
те невелика кількість спостережень та досвід використання 
лише для макрокістозних мальформацій не має достатньої 
доказової бази. Триває клінічне дослідження препарату сі-
ролімус, інгібітора mTor рецепторів, при використанні яко-
го відмічалося зменшення розмірів медіастинальних ЛМ та 
зменшення плевральної ексудації (Trenor C. C., Chaudry G., 
2014). 
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Особливості вісцеральних лімфатичних мальформацій 

ЛМ вісцеральних порожнин можуть досягати великих роз-
мірів і створювати значні труднощі у лікуванні. Їх клінічні 
прояви, ускладнення, діагностична і лікувальна тактика ви-
значаються ділянкою ураження, органами і системами, які 
втягнені у процес, розмірами та структурою ЛМ. Ці ураження 
наявні при народженні, проте клінічно можуть проявитися у 
будь-якому віці. Деякі з них можуть поєднуватися або являти 
собою продовження більш видимих ЛМ шкіри і мʼяких тка-
нин. Ріст мальформацій може прискорюватися під впливом 
травми, інфекції чи гормональних перебудов організму. 

Лімфатичні мальформації грудної порожнини

Більшість судинних мальформацій грудної порожнини 
та середостіння являють собою ЛМ. Як і при інших лока-
лізаціях, ЛМ можуть бути 
макро-, мікрокістозними та 
змішаними. Макрокістозні 
ЛМ представлені багатьма 
кістами різного розміру, які 
нагадують грона винограду. 
У грудній порожнині ЛМ роз-
ташовуються переважно у 
середостінні або екстраплев-
рально. Вони можуть перехо-
дити на шию (рис. 3.58), за-
очеревинний простір, мʼякі 
тканини грудної стінки. 

Безсимптомні ЛМ невели-
ких розмірів не потребують 
втручання. Активна лікуваль-
на тактика необхідна у ви-
падку ЛМ великих розмірів, 
які спричиняють компресію 

Рис. 3.58. Дівчинка Ш., 7 місяців. Кі-
стозна ЛМ шиї і верхнього середо-
стіння: МРТ в режимі Т2, коронар-
на проекція – кістозне утворення з 
численними перетинками в ділян-
ках шиї (1) та верхнього середостін-
ня (2). 

 

 

1

2
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дихальних шляхів або порушують розвиток легень. Макрокі-
стозні ЛМ найкраще піддаються лікуванню з використанням 
місцевої склерозувальної терапії з допомогою візуалізації. 

Великі мікрокістозні ураження потребують резекції. Ці 
ураження не є злоякісними, тому радикальне видалення з по-
шкодженням вітальних структур не виправдане, однак зали-
шення значної резидуальної ЛМ призводить до реекспансії 
(Dasgupta R., Fishman S. J., 2014). Повторні операції для вида-
лення залишкових тканин та рубців істотно підвищують ризик 
пошкодження судин і нервів. Тому хірург, плануючи операцію, 
повинен бути готовий до ретельного видалення максимально 
можливого обʼєму ЛМ у певній анатомічній ділянці, не зважа-
ючи на тривалість операції. 

Кістозні ЛМ у легеневій паренхімі зустрічаються надзви-
чайно рідко. Найпоширенішою внутрішньолегеневою лімфа-
тичною аномалією є вроджена легенева лімфангіектазія. Вона 
розвивається в результаті дифузної дисплазії лімфатичних су-
дин і характеризується розширенням лімфатичних судин, які 
дренують субплевральні та інтерстиціальні простори легень. 
За результатами аутопсії, легенева лімфангіектазія виявле-
на у 0,5 – 1 % дітей, які померли у період новонародженості 
(Mettauer N. et al., 2009). Випадки можуть бути як спорадични-
ми, так і асоційованими з синдромом Нунан, Дауна, Тернера. 
Інколи пренатально виявляють водянку плода та гідроторакс 
(Bouchard S. et al., 2000). Клінічно легенева лімфангіектазія 
проявляється дистрес-синдромом, часто поєднується з гід-
ротораксом (Lee S. Y. et al., 2002). Легенева лімфангіектазія 
може бути проявом генералізованої лімфангіектазії. Діагноз 
встановлюють на основі клінічних проявів, радіологічних та 
морфологічних досліджень. На оглядовій рентгенограмі ви-
являють інтерстиціальний набряк, інколи гідроторакс. КТ 
органів грудної порожнини виявляє інфільтрати за типом 
матового скла, можливі ознаки гідротораксу. Біопсія легень 
дозволяє встановити остаточний діагноз. При гістологічно-
му дослідженні виявляють розширені лімфатичні судини в 
інтерстиціальній тканині легень. Лікування симптоматичне. 
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Використовують респіраторну підтримку, ШВЛ з мʼякими ре-
жимами вентиляції, зволожений кисень, екстракорпоральну 
мембранну оксигенацію (ЕКМО), нутрітивну підтримку. Зага-
лом прогноз залишається несприятливим, особливо у випад-
ках ранніх клінічних проявів, не зважаючи на досягнення в 
інтенсивній терапії новонароджених дітей (Mettauer N. et al., 
2009). 

Лімфатичні мальформації черевної порожнини і таза

Кістозні ЛМ черевної порожнини можуть бути ізольова-
ними або поєднуватися з ЛМ грудної порожнини, статевих 
органів, нижніх кінцівок, грудної стінки. Якщо ЛМ черевної 
порожнини і таза мають безсимптомний перебіг, необхідності 
у застосуванні активної хірургічної тактики немає, достатньо 
буде динамічного спостереження. Втручання вимагають ок-
ремі ЛМ великих розмірів (Méndez-Gallart R. еt al., 2011), які 
можуть викликати симптоми «пухлини в животі», біль, стис-
нення внутрішніх органів (рис. 3.59). 

Макрокістозні ЛМ, розташовані в брижі тонкої кишки, 
можуть бути причиною кишкової непрохідності внаслідок 
зовнішньої компресії просвіту кишки або сегментарного за-
вороту (Weeda V. B. et al., 2008). Багато так званих «мезен-
теріальних кіст» є макрокістозними ЛМ, проте описані тео-
рії, згідно з якими кісти брижі є набутими і виникають як 
ускладнення у пацієнтів з мальротацією і рецидивуючим за-
воротом (Prabhu S. M. et al., 2012). У такому випадку показа-
не видалення кістозних утворень (рис. 3.60), інколи разом з 
резекцією кишки. 

Заочеревинні макрокістозні ЛМ успішно піддаються міс-
цевому лікуванню з введенням склерозувальних або біологіч-
них препаратів. Ми використали ОК-432 у 4 пацієнтів з заоче-
ревинними ЛМ без ускладнень. 

ЛМ таза можуть спричинити симптоми запорів або пору-
шення сечовипускання внаслідок стиснення відповідно пря-
мої кишки або сечового міхура. ЛМ малого таза можуть по-
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Рис. 3.59. Пацієнт І., 17 років. Кі-
стозна ЛМ черевної порожнини і 
малого таза. Утворення видалено 
лапароскопічно: А – МРТ в режимі 
Т2, сагітальна проекція – макрокі-
стозне утворення поширюється в 
порожнину малого таза; В – МРТ 
в режимі Т2, коронарна проекція, 
розповсюдження між листками 
брижі; С – інтраопераційне фото, 
1 – передня черевна стінка, 2 – ЛМ. 

А B

C

Рис. 3.60. Дівчинка Л., 2 роки. Кіс
тозна ЛМ в ділянці брижі тонкої 
кишки, інтраопераційне фото. 
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ширюватися в ділянку калитки, що клінічно нагадує водянку 
оболонок яєчка (рис. 3.61). 

Рис. 3.61. Хлопчик Д., 2 роки. Кістозна ЛМ в ділянці малого таза, лівого 
стегна і калитки: А – МРТ в режимі Т2, коронарна проекція, кістозне утво-
рення неоднорідної структури з численними перетинками; В – інтраопе-
раційне фото, після скрототомії видалено кістозну ЛМ, кісти виповнені 
прозорою рідиною.

А B

 

ЛМ можуть також уражати паренхіматозні органи черев-
ної порожнини. Найчастіше багатовогнищеві ЛМ виявляють у 
селезінці, рідко вони бувають ізольованими, зазвичай поєд-
нуються з обширними ЛМ або іншими судинними мальфор-
маціями з повільним кровотоком, зокрема ЛМ діагностовано 
у трьох пацієнтів із 112 обстежених у клініці. У всіх дітей вог-
нища в селезінці були випадковою знахідкою і поєднувалися з 
ЛМ середостіння, шиї, аксилярної ділянки. Безсимптомні ЛМ 
селезінки не потребують втручання, показанням до спленек-
томії може бути виражена спленомегалія з гіперспленізмом 
(Fishman S. J. et al., 2013). 

ЛМ черевної порожнини можуть бути причиною хільозно-
го або нехільозного асциту. Нехільозний (чистий) асцит бере 
початок з лімфатичних каналів, які проходять поза кишечни-
ком. Хільозна рідина витікає з лімфатичних каналів кишеч-
ника, брижі, а також як результат рефлюксу з уражених лімфа-
тичних судин заочеревинного простору. 
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Генералізовані лімфатичні мальформації 

Особливу проблему створюють вади лімфатичної системи, 
які призводять до хілотораксу, хілоперикарда, хілоперитоне-
уму. До них належать генералізовані лімфатичні мальформа-
ції, синдром Горам–Стаут, капошиформний лімфангіоматоз 
(Lala S. еt al., 2013; Joshi M., Phansalkar D. S., 2015). Генералізо-
вані лімфатичні аномалії визначають як багатовогнищеві ЛМ, 
які можуть уражати шкіру, поверхневі м’які тканини, черевну 
та грудну порожнини, нерідко захоплюють і кістки (Wassef M. 
et al., 2015).

Дисфункція та гіпертензія лімфатичної системи призво-
дять до експансії інтерстиціального простору лімфою, що 
має назву лімфедеми. Обструкція або аномалія лімфатичної 
системи може призвести до витоку лімфи, що проявляєть-
ся гідротораксом або асцитом. Рідина може бути чистою або 
хільозною, залежно місця обструкції, витікання або рефлюк-
су (Fishman S. J., 2013). Мезентеріальна лімфа містить хіло-
мікрони, які абсорбуються з кишечника. В подальшому вона 
змішується з чистою лімфою, яка дренується з таза та нижніх 
кінцівок. Більшість харчових жирів абсорбують кишкові лім-
фатичні судини. Кожна ворсинка слизової оболонки тонкої 
кишки має центральний лімфатичний капіляр. Ці крихітні 
канальці зливаються в підслизові лімфатичні сплетення, які 
потім дренуються у мезентеріальні лімфатичні судини. Кана-
ли, які містять жири, ще називають молочними. Центральні 
канали дренуються безпосередньо у венозну систему через 
грудну протоку. Прозора рідина при гідротораксі свідчить 
про патологію внутрішньогрудних лімфатичних каналів, що 
дренують лімфу від голови і шиї, верхніх кінцівок, верхньої 
частини тулуба, тоді як хільозний характер рідини свідчить 
про патологію грудної протоки. Ця рідина має високий, по-
рівняно з плазмою крові, рівень тригліцеридів. Нехільозний 
характер асциту свідчить про ураження позаінтестинальних 
проток або ураження лімфатичних каналів нижче рівня цис-
терни. Хільозний асцит є результатом інтестинального або ре-
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троперитонеального ураження, проте може бути результатом 
рефлюксу при інших рівнях ураження (Fishman S. J., 2013). 

Генералізовані лімфатичні мальформації також супрово-
джуються ураженням кісток. Не так давно було виділено дві 
патології: генералізована лімфатична мальформація та син-
дром Горам–Стаут. Останній характеризується прогресуючим 
остеолізисом із втратою кортикальної частини кістки (Lala S. 
et al., 2013). Механізм цього остеолізису погано вивчений, згід-
но з останньою гіпотезою він може бути спричинений пролі-
ферацією тонкостінних каналів або підвищеною активністю 
остеокластів як результат лімфатичної патології прилеглих 
м’яких тканин. Порожнини, що утворилися в результаті осте-
олізису, виповнюються патологічною лімфатичною тканиною 
(Trenor C. C., Chaudry G., 2014). Ураження кісток властиве та-
кож генералізованій лімфатичній мальформації, в основі ме-
ханізму формування якої лежить розширення лімфатичних 
каналів (Trenor C. C., Chaudry G., 2014). Резорбція кортикаль-
ного шару і прогресуючий остеолізис є характерними відмін-
ними ознаками синдрому Горам–Стаут. При генералізованій 
лімфатичній мальформації кількість уражених кісток та пло-
ща ураження з часом збільшуються, проте можливі роки ста-
більності, коли кортикальний шар зазвичай збережений. 

Роль хірургічного лікування у випадку генералізованих 
форм ЛМ обмежена. Відомі способи лікування не є радикаль-
ними, зазвичай використовують повторний торакоцентез, пе-
рикардіоцентез, інколи плевродез. 

Варіантом генералізованих ЛМ є аномалія централь-
них сполучних лімфатичних каналів (central conducting 
lymphatic anomaly – CCLA), яка описана нещодавно та рідко 
зустрічається; є повідомлення лише про поодинокі випадки 
(McCormick A. et al., 2016). Основою захворювання є дисплазія 
більшості лімфатичних судин, в тому числі грудної протоки 
(Trenor C. C., Chaudry G., 2014). Клінічними проявами є лім-
федема, хілоторакс, хілоперикард, хілоперитонеум, а також 
ентеропатія з втратою білка. Рідина, яка накопичується в по-
рожнинах, може бути як хільозною, так і не хільозною. Набря-
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ки, спричинені витіканням лімфи при аномалії лімфатичних 
каналів, значно тяжче піддаються лікуванню, ніж ЛМ. При 
аномалії лімфатичних каналів витікання лімфи може вини-
кати у різних ділянках тіла, тоді як ЛМ уражають певну ана-
томічну ділянку. Витікання лімфи в серозні порожнини може 
бути наслідком інтерстиціальної гіпертензії та наявності су-
сідніх просторів, куди може потенційно виливатися лімфа 
(рис. 3.62). На відміну від цього стану, ЛМ м’яких тканин, які 

Рис. 3.62. Хлопчик Л., 2 роки. Аномалія центральних сполучних лімфатич-
них каналів: А, В, – фото; С – КТ органів грудної клітки, аксіальна проекція; 
D – КТ органів грудної клітки з контрастуванням, аксіальна проекція. На 
фото (А) видно генералізовану лімфедему, що уражає обличчя, кінцівки, 
зовнішні статеві органи, на фото (В) – зменшення набряку м’яких тканин, 
дихальні розлади в результаті гідротораксу. У дитини періодично вини-
кають хілоперикард і хілоторакс (С, D), а також рецидивуючі респіратор-
ні захворювання і ентеропатія, гіпопротеїнемія, коагуляційні порушення, 
що є причиною повторних госпіталізацій. Антибактеріальна, антикоагу-
лянтна терапія, інфузія протеїнів, респіраторна підтримка, дренування 
плевральної порожнини стабілізують стан дитини на короткий період. 

А B

C D



245

спричиняють потовщення та індуративний набряк обмеже-
ної ділянки, не мають потенційної можливості декомпресії у 
сусідні порожнини. 

Грудна протока, лімфатична цистерна та їх основні прито-
ки є активно перистальтуючими тубулярними структурами. 
Проте стосовно їх нейром’язової функції та регуляції відомо 
небагато. Тому можна запідозрити, що аномалії центральних 
лімфатичних каналів можуть бути результатом як анатоміч-
них порушень, так і функціональних розладів. 

Підтвердження діагнозу аномалії центральних сполучних 
лімфатичних каналів об’єктивними методами візуалізації 
супроводжується технічними труднощами. Через малі розмі-
ри лімфатичних каналів складно визначити як їх нормальну 
функцію, так і можливу дисфункцію. Контрастна лімфангіо-
графія в окремих випадках може візуалізувати аномалію ве-
ликих проток, зокрема грудної (Fishman S. J. et al., 2001). За 
відсутності специфічної контрастної речовини, тропної до 
лімфатичної тканини, МРТ має обмежене діагностичне зна-
чення (Laor T. et al., 1998). Такі контрастні речовини описані 
для використання на тваринах, проте поки що не доступні для 
дослідження лімфатичної системи людей. 

Ентеропатія з втратою білка є результатом лімфатичної 
гіпертензії в судинах кишечника, що призводить до розриву 
«молочних» каналів і витікання лімфи через верхівки ворси-
нок слизової оболонки кишечника у його просвіт (Lencer W. I., 
2008). При ендоскопії можна виявити ворсинки з набряклими 
білими верхівками. Ентеропатія є причиною гіпопротеїнемії, 
яка погіршує набряки. Захворювання рефрактерне до лікуван-
ня, проте останнім часом з’явились повідомлення про успіш-
не лікування з використанням сіролімусу (McCormick A. et al., 
2016). 

Для консервативного лікування хілотораксу застосовують 
октреотид, інтерферон, а протягом останніх років все біль-
шого поширення набуває терапія рапаміцином (сіроліму-
сом) (Chen W. et al., 2013). Хірургічне лікування хілотораксу 
як ускладнення лімфатичних аномалій складне і досить часто 
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безуспішне. Грудна лімфатична протока є найбільшою лімфа-
тичною судиною людського організму, швидкість дренування 
лімфи по якій складає до 190 мл/год (Brouillard P. еt al., 2014), 
чим можна пояснити труднощі лікування. 

Прогноз генералізованих лімфатичних мальформацій 
несприятливий, основними ускладненнями є прогресуюча 
дихальна недостатність і рецидивуючі інфекції (Trenor C. C., 
Chaudry G., 2014).

Висновки 

Кістозні ЛМ мають різноманітні клінічні прояви, можуть 
проявлятися у будь-якому віці, не мають тенденції до спон-
танної інволюції. 

Перед початком лікування необхідна достовірна візуалі-
зація ЛМ, визначення її структур та поширеності, визначення 
можливості радикального видалення, що дозволить уникнути 
післяопераційних ускладнень. 

Об’єктивним методом візуалізації ЛМ є МРТ. 
Лікування кістозних форм ЛМ доцільно розпочинати з ло-

кального введення лікарських засобів. 
Традиційно результати лікування ЛМ оцінюють за змен-

шенням розмірів. 
Найкращі результати лікування і мінімальний ризик ре-

цидиву у великокістозних ЛМ. Хірургічне видалення з або 
без використання попереднього ендоваскулярного втручання 
доцільно застосовувати у випадку мікрокістозних локалізо-
ваних периферійних уражень, які мають мінімальний ризик 
рецидиву та післяопераційних ускладнень. 

Первинна лімфедема

Хронічний лімфатичний набряк (лімфедема) – прогресую-
чий та переважно безболісний набряк периферійних тканин 
– кінцівок, голови і шиї, грудної клітки, зовнішніх статевих 
органів і є наслідком зменшення об’єму транспорту лімфи. 
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Близько 99% усіх випадків лімфедеми у світі припадає 
на вторинну; первинна лімфедема є рідкісним захворюван-
ням, частота її складає 1,2 на 100 000 людей віком до 20 років 
(Rockson S. G., 2008). Захворювання частіше виникає у дівча-
ток, у співвідношенні від 2,5:1 до 10:1. Для осіб чоловічої ста-
ті характерний початок захворювання у ранньому дитячому 
віці, тоді як в осіб жіночої статі перші прояви часто з’являють-
ся у підлітковому віці (Maclellan R. A., Greene A. K., 2014). 

Первинна лімфедема включає різні види лімфостазу ідіо-
патичного походження без визначеної етіології (тобто без по-
переднього опромінення, хірургічного втручання чи інфекції). 
Проте первинна лімфедема може розглядатися як вроджена, 
оскільки у багатьох випадках її спричиняють вроджені дефек-
ти лімфатичної транспортної системи, яка включає лімфатич-
ні канали та лімфатичні вузли, зокрема аплазію, гіпоплазію 
або гіперплазію (Lee B. B. et al., 2007). 

Проте далеко не в усіх випадках первинної лімфедеми ви-
значено анатомічні передумови захворювання. Унікальний 
синдром «лімфедема–дистіхіаз» (поєднання лімфатичного 
набряку кінцівок і подвійного ряду вій) має доведений анато-
мічний чинник розвитку захворювання – це відсутність кла-
панів лімфатичних колекторів, що призводить до рефлюксу 
лімфи (Vreeburg M. et al., 2008). 

Спадкова лімфедема нижніх кінцівок уперше була описана 
у 1891 році (Nonne M., 1891). У 1892 році Milroy описав спадко-
ву лімфедему у 26 осіб однієї родини, яка охоплює 6 поколінь. 
Це захворювання має визначений генетичний дефект, проте, 
на відміну від лімфдеми–дистіхіазу, не має макроскопічних 
змін у лімфатичних структурах. Лімфедема Nonne–Milroy’s 
характеризується однобічним або двобічним набряком верх-
ніх і нижніх кінцівок та/або обличчя з поступовими і незво-
ротними фіброзними змінами. В подальшому були описані 
інші спадкові синдроми, до яких входить лімфедема. У 1898 
році Meige описав випадок лімфедеми, яка клінічно проявля-
ється в постпубертатному періоді, нерідко починаючись ра-
зом із запальними змінами. 
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Етіологія, патогенез лімфедеми

Розлади у будь-якій частині лімфатичної системи призво-
дять до порушення транспорту лімфи і сприяють накопичен-
ню рідини в інтерстиціальному просторі. 

Порушення транспорту лімфи може виникати внаслідок 
трьох чинників: динамічної недостатності (перевантаження 
лімфатичної системи); механічної недостатності (внутріш-
ні аномалії) або комбінації механічної і динамічної недо-
статності, так званої «недостатності запобіжного вентиля» 
(Feins N. R., Greene A. K., 2013). 

Динамічна недостатність лімфатичної системи, або по-
рушення швидкого току лімфи, відбувається, коли нормаль-
но функціонуючі лімфатичні структури обтяжені надмірним 
об’ємом мікросудинного фільтрату, який знижує об’єм тран-
спорту лімфи. Механічна недостатність, або порушення низь-
кого викиду, спричиняє порушення транспорту лімфи внаслі-
док внутрішніх дефектів. Недостатність запобіжного вентиля 
виникає внаслідок поєднання підвищеного току лімфи і вад 
лімфатичних судин.

Хронічний застій лімфи спричиняє тяжкі структурні змі-
ни у шкірі і підшкірній клітковині. Порушується дренуван-
ня інтерстиціальної рідини, протеїни високої молекулярної 
маси змінюють свої властивості, розпадаються і перероджу-
ються у фібринові волокна, які потім утворюють тонку сітку 
(Brorson H., 2004). У змінену таким чином тканину проника-
ють фібробласти, утворення колагенових волокон призводить 
до того, що тканина стає товстішою, більш щільною. Поступо-
во настають незворотні зміни, які полягають у заміні багатого 
на протеїни ексудату на фіброзну тканину.

Лімфатичний стаз порушує також метаболізм, насамперед 
окиснювальні процеси в тканинних клітинах, і утруднює виве-
дення продуктів обміну речовин. В лімфедематозній тканині 
порушується рух клітин, у тому числі лімфоцитів і макрофагів, 
послаблюючи імунну відповідь тканини, що сприяє рециди-
вам запалення. Крім того, лімфедематозна тканина може бути 
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джерелом аутоімунних реакцій і саркоматозного розмножен-
ня (Brieler H. S., Müller-Wiefel H., 1975). 

Едематозний набряк захоплює підшкірну клітковину, шкі-
ру, фасцію. Ураження м’язів можливе лише як виняток у паці-
єнтів з нерухомими кінцівками. 

Класифікація первинної лімфедеми

Класифікація первинної лімфедеми базується на декількох 
параметрах – вік початку симптомів, анатомічні варіанти, па-
тофізіологічні чинники, доведені генетичні чинники. 

Первинна лімфедема може бути спричинена дефектами 
окремих генів, хромосомними аномаліями або мультифак-
торіальними генетичними чинниками (Rockson S. G., 2000). 
В ембріональному і постнатальному розвитку лімфатич-
ної системи відіграють роль декілька генів, зокрема FOXC2, 
EphrinB2, VEGFR-3, VEGF-C, ангіопоетин-2, Prox-1 та подоп-
ланін.

Найпоширенішою є класифікація, яка базується на часі 
появи перших симптомів захворювання (Mattassi R. et al., 
2007):

І тип (синдром Мілрой, вроджена лімфедема) – проявля-
ється зазвичай при народженні;

Тип ІІ (синдром Meige, лімфедема praecox) – симптоми 
з’являються у віці від 2 до 35 років;

Тип ІІІ (лімфедема tarda) – проявляється після 35 років.
Існують певні суперечки навколо цієї класифікації пер-

винної лімфедеми, яка базується лише на часі появи перших 
симптомів (Lee B. B., 2011). Зокрема, причиною лімфедеми 
можуть бути не лише вроджені дефекти лімфатичної систе-
ми, але й постнатальна облітерація лімфатичних колекторів 
і лімфатичних вузлів (Rockson S. G., 2008). Крім того, ця кла-
сифікація не має біологічної передумови (Schook C. C. et al., 
2011), тобто має розбіжності із загальноприйнятими вікови-
ми періодами у житті людини. Опираючись на це твердження 
автори пропонують адаптувати класифікацію використову-
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ючи традиційні вікові періоди, зокрема, немовлята (від на-
родження до 12 місяців), діти (від 1 року до 8 років у дівчаток 
і до 9 років у хлопчиків), підлітки (від 9 до 20 років у дівчат і 
від 10 до 21 року у хлопців), і дорослі, старші, відповідно 20 і 
21року. 

У пацієнтів з відомими генетичними мутаціями лімфе-
дема може розвинутися у підлітковому або більш пізньому 
віці. Отже, класифікація лімфедеми, яка базується лише на 
терміні початку появи клінічних проявів, може потенційно 
вводити в оману в розумінні етіологічних чинників захво-
рювання, і в найближчому майбутньому від цих термінів, 
імовірно, відмовляться. На сучасному етапі можлива кла-
сифікація лімфедеми на основі молекулярної генетики. Зо-
крема, в оновленій ISSVA класифкації 2014 року вказують-
ся форми первинної лімфедеми, для яких відомі генетичні 
мутації, зокрема, синдром Нонне-Мілрой (FLT4 / VEGFR3), 
первинна спадкова лімфедема (VEGFC), лімфедема–дистіхі-
аз (FOXC2), гіпотрихоз–лімфедема–телеангіектазія (SOX18), 
первинна лімфедема з мієлодисплазією (GATA2), первинна 
генералізована лімфатична аномалія (Hennekam лімфангіек-
тазія–лімфедема синдром) (CCBE1), лімфедема–атрезія хоан 
(PTPN14). 

Клінічні прояви лімфедеми

Первинна лімфедема може клінічно проявитися як при на-
родженні, так і впродовж перших років життя і в середньому 
віці (Schook C. C. et al., 2011). Частіше захворювання уражає 
нижні кінцівки, рідше – верхні кінцівки, за ними ідуть зов-
нішні статеві органи (Maclellan R. A., Greene A. K., 2014). Спо-
чатку набряк є безболісним, розпочинається з тилу стопи або 
кисті чи передпліччя і прогресивно поширюється у прокси-
мальному напрямку (рис. 3.63). 

Якщо у процес не втягнені стопи або кисті, набряк з 
найбільшою імовірністю зумовлений іншими причинами 
(Maclellan R. A., Greene A. K., 2014). На початку розвитку захво-
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Рис. 3.63. Фото пацієнтів з первин-
ною лімфедемою кінцівок: А – Ді-
вчинка Г., 2 роки. Лімфедема лівої 
верхньої кінцівки; В – Дівчинка В., 
8  років. Лімфедема обох верхніх 
кінцівок; С – Хлопчик Т., 4 місяці. 
Лімфедема лівої правої кінцівки. 

А

B

С

рювання набряк є непостійним, він посилюється до кінця дня. 
З часом набряк набуває постійного характеру, що пов’язано з 
порушенням архітектоніки тканин. По мірі заміни багатого 
на протеїни ексудату на фіброзну тканину м’який пастозний 
набряк переходить у фіброзний стан, який характеризується 
утворенням товстого шару підшкірної сполучної тканини. 
Шкіра стає ригідною, твердою, при натискуванні пальцем не 
утворюються характерні ямки, шкіру неможливо зібрати у 
складку – симптом, описаний Stemmer та названий його іме-
нем (Stemmer R., 1976). 
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По мірі прогресування фіброзу шкіра набуває вигляду «апе-
льсинової шкоринки», з’являються ділянки пігментації та бо-
ровдачасті розростання. На цьому етапі кінцівка має нерівну 
поверхню, може нагадувати бруківку, результатом локального 
лімфостазу в дермі є утворення множинних папілом (Stoberl C., 
Partsch H., 1988). Збільшення кінцівки в об’ємі стає причиною 
обмеження денної активності пацієнта. Особливо проблемним 
є ураження стопи, оскільки складно підібрати взуття.

Лімфедема уражає шкіру і підшкірну клітковину, тоді як 
м’язи, суглоби і кістки залишаються інтактними. Такі діти не 
мають тенденції до надмірного росту кінцівок. 

Лімфедема зовнішніх статевих органів спричиняє істотний 
психологічний дискомфорт, однак сексуальні розлади чи без-
пліддя з лімфатичним набряком не пов’язують (Maclellan R. A. 
et al., 2015). 

Клінічне обстеження пацієнта не можна вважати повним 
без зазначення стадії лімфедеми, для визначення якої запро-
поновано численні класифікації. 

Стадійна класифікація периферійної лімфедеми була за-
пропонована Міжнародним товариством лімфології у 1995 
році та переглянута у 2013 році (Lee B. B. et al., 2013). 

Стадія 0 (або Іа) – це латентний або субклінічний стан, при 
якому видимий набряк відсутній, проте наявні порушення 
транспорту лімфи. Вона може тривати місяцями і роками, до 
розвитку видимого потовщення кінцівки.

У І стадії відбувається рання акумуляція рідини з відносно 
високим вмістом протеїнів (порівняно з «венозним» набря-
ком), яка може зменшуватися при піднятті кінцівки. Може 
з’являтися нерівність шкіри. У цій стадії розпочинається під-
вищена проліферація клітин.

У ІІ стадії припідняття набряк кінцівки не зменшує, про-
гресує нерівномірне ущільнення шкіри, при пальцевому на-
тисканні ямка не залишається. Ці зміни відбуваються внаслі-
док прогресування фіброзу.

Стадія ІІІ відповідає розвитку лімфостатичного елефан-
тіазу (слоновості), для неї характерні щільний набряк шкіри 
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і підкірної клітковини, який не залежить від положення кін-
цівки і періоду доби, трофічні зміни шкіри, такі як акантоз, 
бородавчасті розростання, а також фіброзне переродження 
підшкірної клітковини.

Запропонована стадійна система враховує лише фізичні 
зміни кінцівок. Більш детальна і ємнісна класифікація по-
винна бути сформульована відповідно до поглибленого розу-
міння патогенетичних механізмів лімфедеми (походження і 
ступеня тяжкості лімфангіодисплазії, утруднення току лімфи 
і порушення функції лімфатичних вузлів, які повинні визна-
чатися як анатомічні особливості і патофізіологічні тести) та 
генетичних чинників, які необхідно з’ясовувати.

У кожній стадії використовується функціональна оцінка 
тяжкості лімфедеми, яка базується на різниці об’єму кінцівки; 
мінімальна (< 20 % збільшення), середня (20 – 40 % збільшен-
ня) і тяжка (> 40 % збільшення). 

Тяжкість лімфедеми оцінюють враховуючи окружність кін-
цівки, рецидивні інфекційні та інші ускладнення. При вста-
новленні діагнозу та плануванні терапії необхідно також вра-
ховувати якість життя пацієнта (соціальні, емоційні, фізичні 
обмеження тощо).

У 2002 році Л. М. Чернухою запропонована класифікація, 
згідно з якою виділяють 4 ступені лімфедеми залежно від ло-
калізації набряку на кінцівці і процентного збільшення об’є-
му набряклої кінцівки по відношенню до здорової (Черну-
ха Л. М., 2002):

І – тимчасовий набряк;
ІІ – лабільний набряк;
ІІІА – стабільний набряк без фібредеми;
ІІІБ – стабільний набряк з явищами фібредеми;
IV – фібредема. 
B. B. Lee, C. L. Morgan, J. Bergan у 2005 (Lee B. B. et al., 2005) 

та 2008 (Lee B. B., Morgan C. L., 2008) роках запропонували 
класифікацію лімфедеми, яка базується на клінічних і лабо-
раторних даних, а також на якості життя пацієнтів (табли-
ця 3.3). 
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Таблиця 3.3. Клінічні і лабораторні (лімфосцинтиграфія) стадії 
лімфедеми (B. B. Lee, C. L. Morgan, J. Bergan) 

Клінічні Лабораторні 
1 2

Стадія І
Набряк: незначний або легко 
зменшується (оборотний) (+)
Зміни шкіри: відсутні, без 
дерматофібросклерозу (ДФС) (–) 
Септичні ускладнення (системні 
та/або локальні): немає (–)
Функціональні обмеження: 
немає (–)
Обмеження денної активності: 
немає обмеження (–)

Стадія І
Поглинання лімфатичними 
вузлами: знижене (±)
Шкірний зворотний рух: немає 
(–)
Лімфатичні колатералі: добре 
візуалізуються (+)
Основні лімфатичні колектори: 
знижена візуалізація (±)
Очищення від радіоізотопів 
місця ін’єкції: знижене 
транспортування лімфою (±)

Стадія ІІ
Набряк: незначний або 
зменшується прикладанням 
зусиль (±)
Зміни шкіри: відсутні 
або мінімальні, без 
дерматофібросклерозу (ДФС) 
(–)
Септичні ускладнення 
(системні та/або локальні): 
немає або рідкісні (±)
Функціональні обмеження: 
незначні або середні (+)
Обмеження денної активності: 
непостійні та /або середні 
обмеження (±)

Стадія ІІ
Поглинання лімфатичними 
вузлами: від зниженої до 
повної відсутності (–)
Шкірний зворотний рух: 
візуалізується (+)
ІІА: не перевищує ½ іншої 
кінцівки
ІІВ: перевищує ½ іншої 
кінцівки
Лімфатичні колатералі: 
знижена візуалізація (±)
Основні лімфатичні 
колектори: погана або відсутня 
візуалізація (±)
Очищення від радіоізотопів 
місця ін’єкції: значно знижене 
(±)
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Продовження табл. 3.3

1 2
Стадія ІІІ
Набряк: від середнього 
до тяжкого, зменшується 
мінімально або не 
зменшується (±)
Зміни шкіри: середні, до 
вираженого ДФС (+)
Септичні ускладнення 
(системні та/або локальні): 
часто, до 4 разів на рік (+)
Функціональні обмеження: від 
середніх до виражених (+)
Обмеження денної активності: 
часто і виражені (+)

Стадія ІІІ
Поглинання лімфатичними 
вузлами: знижене або відсутнє 
(–)
Шкірний зворотний рух: 
візуалізується (+)
Лімфатичні колатералі: погано 
візуалізуються (±)
Основні лімфатичні колектори: 
не візуалізуються (–)
Очищення від радіоізотопів 
місця ін’єкції: не очищується 
(–)

Стадія IV
Набряк: виражений, не має 
тенденції до зменшення (–)
Зміни шкіри: виражені, з 
тяжким ДФС (+)

Стадія ІV
Поглинання лімфатичними 
вузлами: відсутнє (–)
Шкірний зворотний рух: 
погано або не візуалізується (–)

Септичні ускладнення 
(системні та/або локальні): 
дуже часто, більше 4 разів на 
рік (+)
Функціональні обмеження: від 
середніх до тяжких (+)
Обмеження денної активності: 
постійні і тяжкі обмеження (+)

Лімфатичні колатералі: не 
візуалізуються (–)
Основні лімфатичні колектори: 
не візуалізуються (–)
Очищення від радіоізотопів 
місця ін’єкції: не очищується 
(–)

Примітка. Одержані дані: (+) наявні, (−) відсутні, (±) або обидва.

Чинники визначення клінічної стадії базуються насам-
перед на зміні шкіри і підшкірної клітковини, які визнача-
ють у ході опитування та фізикального обстеження пацієн-
та. Важливим є ступінь вираження дерматофібросклерозу. 
Незалежно оцінюють також наступні зміни: місцеві та/або 
системні інфекції, обмеження денної активності, яка ви-
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значається на основі наступних суб’єктивних симптомів: 
біль, сенсорні скарги (тяжкість, напруженість, оніміння), 
тяжкість під час сну, при виконанні звичайної роботи або 
участі в спортивних іграх. Функціональні обмеження вклю-
чають об’єктивні фізичні чинники, такі як сила ураженої 
кінцівки, об’єм кінцівки, обмеження в діапазоні рухів або 
обмеження рухомості (наприклад, пересування в інвалід-
ному візку). 

Лабораторні стадії базуються на результатах лімфангіо
сцинтиграфії, яку проводять до початку лікування і на його 
етапах, що допомагає визначити ефективність лікування і 
можливості прогресування захворювання (Lee B. B., Laredo J., 
2011). 

Об’єднання клінічних стадій з лабораторними обсте-
женнями покращили діагностичні можливості, особливо в 
клінічно складних випадках. Ця подвійна система дозволяє 
передбачити результати лікування та забезпечує більш ра-
ціональний підхід до вибору терміну і способу хірургічного 
втручання. 

Якщо лімфангіосцинтиграфію виконати неможливо, мож-
на застосувати інші діагностичні методики, такі як МРТ або 
КТ. Стадійність базується на численних ознаках, визначення 
стадії і тактики лікування вимагає мультидисциплінарного 
підходу і об’єднання різних досліджень.

Четверта стадія лімфедеми визначає резистентність до лі-
кувальних заходів у пацієнтів з багатьма ускладненнями, об-
меженням функціональної активності, частими інфекціями, 
у яких хірургічне втручання може забезпечити покращення 
якості життя (Lee B. B, Bergan J. J., 2005).

Визначення якості життя пацієнтів проводиться впро-
довж курсу лікування. Оскільки всі ознаки є суб’ктивними, 
автори пропонують скористатися простою шкалою градації 
(табл. 3.4). Як додаткова діагностика, вона дозволить визна-
чити вплив захворювання на пацієнта, його сім’ю, соціальну 
адаптацію, а також оцінити ефективність на етапах лікуван-
ня. 
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Таблиця 3.4. Шкала якості життя 
Відмінна 
5 балів

Немає обмеження звичайної денної активності або 
додаткової активності (наприклад, хобі): фізичної, 
психологічної та/або соціально-економічної

Добра
3 бали

Деяке обмеження додаткової активності: фізичної, 
психологічної та/або соціально-економічної, без 
обмеження звичайної денної активності

Досить 
добра
1 бал

Істотне обмеження додаткової активності без 
обмеження денної активності: фізичної, психологічної 
та/або соціально-економічної, або непостійне деяке 
обмеження як денної, так і додаткової активності

Погана 
– 1 бал

Істотне обмеження як денної, так і додаткової 
активності, часто фізичної, психологічної та/або 
соціально-економічної

Дуже 
погана
– 3 бали 

Глибоке обмеження як денної, так і додаткової 
активності, або неможливість виконувати звичне 
навантаження без фізичної, психологічної, та/або 
соціально-економічної допомоги 

Діагностика лімфедеми

Встановлення точного діагнозу лімфедеми для вибору так-
тики лікування є необхідним. У більшості пацієнтів діагноз 
встановлюють на основі анамнезу та фізикального обстежен-
ня. В інших випадках, на фоні морбідного ожиріння, гострої 
травми, інфекції, комбінованих уражень, наявності венозно-
го, капілярного, артеріального компонента клінічна картина 
може бути нетиповою (Schook C. C. et al., 2011). Більше того, 
однобічна лімфедема, особливо якщо вона виникає у більш 
пізньому віці, може бути спричинена пухлинним ураженням 
проксимальних груп лімфатичних вузлів. Тому певні додатко-
ві обстеження перед призначенням лікування є необхідними 
(Schook C. C. et al., 2011). 

Необхідно виключити системні причини набряків 
(Lee B. B., Laredo J., 2012), зокрема серцеву недостатність, гіпо-
протеїнемію, легеневу гіпертензію, гіпотиреоїдний стан. 
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Рентгенологічне обстеження кінцівок дозволяє виявити 
різницю в їх довжині, аномалії кісток, флеболіти у пацієнтів з 
поєднаними лімфатичними і венозними аномаліями.

Ультразвукове дослідження з доплерівським скануванням 
може підтвердити будь-які асоційовані венозні мальформа-
ції, такі як недостатність клапанів, ектазії, локалізовані роз-
ширення, аневризми. Це дослідження дозволить виключити 
венозну обструкцію як причину або фактор, що сприяє виник-
ненню лімфатичного набряку, а також діагностувати кістозні 
ЛМ. 

Доведену діагностичну цінність має ізотопна лімфогра-
фія, яку також називають лімфосцинтиграфією або лімфан-
гіосцинтиграфією (ЛАС), вона дозволяє візуалізувати сітку 
лімфатичних судин. Лімфосцинтиграфія витіснила з ужитку 
лімфографію, яка є потенційно небезпечною, оскільки може 
викликати алергічні реакції та погіршити перебіг захворю-
вання (O’Brien B., 1981). 

Для проведення обстеження виконують ін’єкцію людського 
сироваткового альбуміну, міченого 99MTc, у І–ІІ між пальце-
вому проміжку. Обстеження проводять для підтвердження 
або виключення лімфедеми як причини хронічного набряку. 
Ретельно фіксують час появи і активність в ділянці колінних 
суглобів, в паховій або пахвовій ділянці, наявність або від-
сутність великих лімфатичних колекторів, кількість і розміри 
лімфатичних судин і вузлів, наявність або відсутність зворот-
ного току в шкірі (Szuba A., 2003). 

МРТ та КТ черевної порожнини і малого таза, грудної 
клітки призначають для виключення пухлинних новоутво-
рень. МРТ кінцівок дозволяє провести диференційний діаг
ноз з ліпедемою, венозними мальформаціями, гіпертрофією 
м’яких тканин тощо. Для лімфедеми характерне потовщення 
підшкірної клітковини, яка має вигляд «медових стільників» 
(рис. 3.64, 3.65). 

Ураження захоплює шкіру і підшкірну клітковину, а тка-
нини, які розташовані нижче м’язової фасції, не змінені 
(Feins N. R., Greene A. K., 2013). При ліпедемі можна встанови-
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Рис. 3.64. Дівчинка П., 3 роки, лімфедема лівої нижньої кінцівки і зовніш-
ніх статевих органів: А – фото, збільшення в об’ємі лівої нижньої кінцівки 
і великої статевої губи. МРТ в режимі Т2, у трьох проекціях (В – аксіальна, 
С – коронарна, D – сагітальна) демонструє потовщення підкірної кліт-
ковини стегна і таза, рисунок у вигляді «медових стільників», товщина 
м’язів обох кінцівок однакова. 

А

С

B D

ти, що потовщення утворюється лише за рахунок підшкірної 
жирової клітковини. 
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Генетичні дослідження проводять для визначення гене-
тичних мутацій, що впродовж останніх років істотно змінило 
погляд на первинну лімфедему, оскільки верифіковано гене-
тичні мутації стосовно багатьох її форм.

Слід обережно відноситися до проведення ексцизійної бі-
опсії лімфатичних вузлів у випадку тривалого периферійного 
лімфатичного набряку, оскільки гістологічна інформація рід-
ко буває специфічною, а видалення лімфатичного вузла може 
погіршити перебіг захворювання. Пункційну аспіраційну бі-
опсію і цитологічне дослідження можна розглядати як альтер-
нативу у випадку підозри на злоякісний характер ураження 
лімфатичних вузлів. Біопсія м’яких тканин також показана 
лише при підозрі на пухлинний процес, оскільки гістологічне 
дослідження лімфангіоматозно змінених тканин дає неспе-
цифічну інформацію. 

А B
Рис. 3.65. Дівчинка Г., 4 роки. Лімфедема лівої верхньої кінцівки. А – фото, 
В – МРТ в режимі Т2, коронарна проекція. Потовщення і «стільникова» 
структура підшкірної клітковини верхньої кінцівки та грудної стінки зліва. 
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Лікування первинної лімфедеми

Основною метою лікування є досягнення кращої соці-
альної, функціональної і психологічної адаптації пацієнтів з 
лімфедемою. Лікувальні заходи спрямовані на покращення 
фізичних характеристик кінцівок, полегшення симптомів, за-
побігання прогресуванню захворювання та профілактику вто-
ринних симптомів. Оскільки захворювання неможливо вилі-
кувати радикально, освіта пацієнтів та їх батьків є необхідним 
компонентом лікування.

Лікування розпочинають з комбінованої фізичної терапії 
(КФТ) та/або комплексної протизастійної терапії. Застосову-
ють двоетапну лікувальну програму. На першому етапі прово-
дять мануальний лімфатичний дренаж, протизастійні вправи 
і еластичний бандаж кінцівки з метою компресії. 

Мануальний дренаж являє собою спеціальну масажну тех-
ніку, при якій використовують дозований тиск для стимуляції 
току лімфи, перерозподілу рідини, що має за мету зменшення 
об’єму кінцівки (Kasseroller R. G., 1998). Проведення мануаль-
ного лімфодренажу має виконувати спеціаліст, оскільки масаж 
недостатньої сили не дає ефекту, а прикладання надмірного 
тиску може призвести до розриву лімфатичних колекторів і 
погіршити перебіг захворювання. Мануальний лімфодренаж 
базується на фізіологічних принципах регулювання току лім-
фи, метою є стимулювання її руху від дистальних до прокси-
мальних колекторів (Бенда К. и соавт., 1987). Існує думка, що 
мануальний лімфодренаж стимулює ангіогенез, а, отже, кіль-
кість функціонуючих лімфатичних судин може збільшуватися 
(Tretbar L. L. et al., 2008). Для дітей першого року життя ліку-
вальні маніпуляції зазвичай обмежуються лімфодренажним 
масажем (рис. 3.66).

Додатково необхідно використовувати компресійний 
еластичний трикотаж з невеликим розтягненням. Для забез-
печення тривалої компресії важливо використовувати якісні 
біоматеріали, оскільки компресійні пов’язки, накладені не-
вірно, можуть бути марними або навіть шкідливими. Опти-
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мальним є ІІІ ступінь компресії (30 – 60 мм рт. ст.). Для пра-
вильного одягання компресійного одягу необхідне навчання 
батьків і дітей спеціалістом, інколи використовують спеціаль-
ні пристосування для полегшення його одягання. Бандаж з ви-
користанням еластичних бинтів у дітей може бути потенційно 
небезпечним, оскільки компресія є нерівномірною і можлива 
травма лімфатичних судин в місцях більш високого тиску. 

Апаратний пневмомасаж у програмі лікування застосо-
вують зазвичай як другий етап. Найкраще використовувати 
програму з поступовим градієнтом тиску. Після процедури 
доцільно одягати облягаючий компресійний трикотаж з низь-
ким розтягненням з метою підтримання ефекту зменшення 
набряку (рис. 3.67). 

В процесі проведення лікувальних маніпуляцій необхідне 
ретельне спостереження з метою запобігання переміщенню 
набряку на проксимальну частину кінцівки чи зовнішні стате-
ві органи або утворення фіброзно-склеротичного кільця біля 
основи кінцівки, що може погіршити транспорт лімфи.

Наступним етапом є використання зазначених методик 
для підтримання результату і запобігання реакумуляції лім-
фи. Профілактика інфекційних ускладнень досягається шля-
хом ретельного догляду за шкірою, проведення гігієнічних 

Рис. 3.66. Хлопчик К., первинна лімфедема обох нижніх кінцівок: А – фото 
у 6 місяців; В – через 5 місяців лікувального лімфодренажного масажу. 

А B
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процедур з використанням антисептичних гелів, виявлення 
ранніх ознак інфекції. У випадку мінімальної травми необ-
хідні негайні антисептичні заходи та використання антибак-
теріальних препаратів при появі ранніх симптомів інфекції. 
Призначення антибіотиків з профілактичною метою доцільне 
у пацієнтів, у яких виникає два або більше епізоди запалення 
м’яких тканин кінцівки протягом року. 

Продукти харчування, які можуть покращити або погірши-
ти перебіг лімфедеми, невідомі, проте перевагу слід надава-
ти продуктам з низьким вмістом жирів, низькокалорійним, 
оскільки надмірна маса тіла посилює лімфатичний набряк.

Роль фармакологічних засобів у лікуванні лімфедеми не 
доведена. Діуретики є неефективними, інколи навіть шкід-
ливими, оскільки можуть збільшувати концентрацію білка у 
міжклітинній рідині (Cemal Y. еt al., 2011). 

Мезотерапія (ін’єкції гіалуронідази або інших аналогічних 
препаратів з метою розчинення інтерстиціального матриксу) 

Рис. 3.67. Лікування лімфедеми: А – 
процедура апаратного пневмома-
сажу; В – компресійний трикотаж. А

B
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не має доведеної ефективності, більше того, може бути шкід-
ливою. 

Бензопірони – біофлавіни не можуть розглядатися як аль-
тернатива фізичним методам лікування. 

Антибактеріальну терапію призначають у випадку інфек-
ційних ускладнень, а також з профілактичною метою пацієн-
там, у яких виникає понад 3 епізоди запалення протягом року. 

Згідно з публікацією Погоджувального документу Між-
народної Організації Флебології (International Union of 
Phlebology (IUP)), виділено чотири різних хірургічних підходи 
до лікування первинної лімфедеми. Кожен з них має визначе-
ні показання відповідно до стадії захворювання.

1. Реконструктивна хірургія з різними мікрохірургічними 
лімфовенозними анастомозами (Gloviczki P., 1999). 

2. Реконструктивна хірургія з трансплантацією аутоло-
гічних лімфатичних вузлів. Описане успішне застосування 
у пацієнтів з лімфаденодисплазією, клінічна стадія ІІ – ІІІ 
(Becker C. et al, 1991). Ефективність такої операції є спірною, 
клінічно не доведеною.

3. Резекційні (циторедукційні) оперативні втручання за-
стоcовують при масивних змінах кінцівок та істотній фіброз-
ній індурації, у ІІІ – IV стадіях (Kim D. I. et al., 1998). 

4. Ліпосакцію застосовують для видалення жирової ткани-
ни у пацієнтів з адипофіброзними розростаннями кінцівок у 
клінічній стадії ІІ – ІІІ. Це втручання описано як ефективний 
метод лікування у пацієнтів із вторинною ліфедемою, у дітей 
воно може бути потенційно небезпечним, особливо у випадку 
наявності супутнього кістозного компонента (Lee B. B., 2010). 

Кандидатів для реконструктивних мікрохірургічних опе-
рацій серед пацієнтів з первинною лімфедемою не так багато, 
оскільки анатомія стовбурових дефектів надзвичайно різно-
манітна та різні публікації описують неоднорідні інтраопера-
ційні знахідки (Campisi C. et al., 2008), крім того, рідко вдається 
домогтися бажаних результатів. Існує дисонанс між оптимі-
стичними даними про функцію лімфовенозних анастомозів в 
експерименті і песимістичними висновками ряду клініцистів, 
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що, можливо, пов’язано з тим, що при лімфедемі анастомози 
формуються на фоні порушеної будови і функції лімфатичних 
судин, на відміну від експерименту, де лімфатичне русло від 
початку інтактне (Дрюк М. Ф., 2008). 

Ексцизійну, циторедукційну хірургію застосовують у піз-
ніх, термінальних стадіях лімфедеми, коли більшість тканин 
фібротично змінені, всі лімфатичні судини пошкоджені, зміни 
тканин стають незворотними (Lee B. B. et al., 2005). У цій ста-
дії причини виникнення захворювання істотно не впливають 
визначення способу операційного втручання (Lee B. B. et al., 
2008). Метою операції є зменшення об’єму фібросклеротичної 
лімфедематозної тканини, зниження частоти інфекційних 
ускладнень і збільшення ефективності післяопераційної де-
компресійної терапії.

У педіатричній практиці рішення про проведення ексци-
зійного оперативного втручання може прийматися лише кон-
силіарно, за участі лікарів різних спеціальностей. 

Виділяють наступні показання до ексцизійного оператив-
ного втручання як додаткового способу лікування (Lee B. B., 
Andrade M., 2013):

•	 безуспішність комплексної протинабрякової терапії у 
пацієнтів з ІІІ або IV (термінальною) стадією лімфедеми;

•	 прогресування захворювання у кінцевих стадіях, незва-
жаючи на максимально інтенсивне лікування протягом 
щонайменше двох років і констатування безуспішності 
лікування мульдисциплінарною командою лікарів;

•	 збільшення частоти та/або тяжкості місцевих чи 
системних інфекційних ускладнень (понад 3 епізоди 
протягом року, незважаючи на адекватну антибактері-
альну терапію); 

•	 лімфосцинтиграфія демонструє прогресивне погір-
шання дренажної функції лімфатичної системи, зокре-
ма, підвищення внутрішньодермального зворотного 
току, зниження поглинання лімфатичними вузлами, 
зниження швидкості очищення від радіоізотопів місця 
ін’єкції та зникнення колатералей. 
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Хірургічне лікування застосовують у випадку первинної 
лімфедеми зовнішніх статевих органів (Schook C. C. et al., 2014). 

У випадку, якщо одночасно наявні первинна лімфедема та 
кістозна ЛМ, лікування слід концентрувати на кістозному ура-
женні (Lee B. B. et al., 2011). Наявність кістозних ЛМ погіршує 
перебіг лімфедеми, утруднюючи відтік лімфи.

Ускладнення лімфедеми

Слоновість (елефантіаз) можна розглядати як ускладнен-
ня або найтяжчу, кінцеву стадію лімфатичного набряку. Роз-
виток слоновості не залежить від причини захворювання. 
Фіброзні зміни тканин, нерівномірні жирові відкладення, 
ураження шкіри, такі як акантоми, бородавчасті розростання, 
призводять до істотної деформації кінцівки. У таких пацієн-
тів наявний тривалий анамнез набряку кінцівки, відсутність 
адекватного лікування, повторні епізоди інфекційних усклад-
нень. Стаз лімфи може бути причиною порушення метаболіз-
му в жирових клітинах. За відсутності адекватного лікування 
первинна лімфедема може супроводжуватися локальним роз-
ростанням жирової клітковини. Якщо первинний лімфостаз 
поєднується з морбідним ожирінням, клінічні симптоми мо-
жуть бути значно тяжчими (Fife C. E., Carter M. J., 2008). Два 
найяскравіших характерних симптоми термінальної стадії 
лімфедеми описав Moritz Kaposi у 1880 році, задовго до вста-
новлення її етіопатогенетичних чинників, взаємозв’язку еле-
фантіазу і рецидивуючих епізодів інфекційних ускладнень: 
«після серії короткочасних парадоксальних епізодів запален-
ня… (які) через п’ять–десять років ведуть до гіпертрофії шкі-
ри і підшкірної клітковини». 

Причиною вторинного елефантіазу є лімфатичний філя-
ріоз, який є ендемічним захворюванням більш як у 80 краї-
нах світу; понад 1,39 мільйона людей живе в районах ризику 
(Mendoza N., Li A. et al., 2009), тому у пацієнтів з лімфостазом 
необхідний ретельний збір епідеміологічного анамнезу, слід 
звертати увагу на подорожі в тропічні країни. 
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Клінічні ознаки слоновості зумовлені тяжкими змінами 
шкіри і підшкірної клітковини, зокрема фіброзом, гіперкера-
тозом, верукозними і папіломатозними розростаннями, вуз-
ликовими ураженнями, що надає шкірі схожості з бруківкою. 
Бородавчасті розростання шкіри є місцями колонізації бакте-
рій і грибів, садна і мокнення шкіри є вхідними воротами для 
інфекції. Зазвичай збудниками є грампозитивні мікроорга-
нізми, які викликають флегмону, лімфангіїт, бешиху. 

Інколи рецидивні шкірні інфекції можуть бути ранніми 
проявами лімфедеми, до появи видимого набряку кінцівки. 
Дарматолімфангіоаденіт може виникати як ускладнення об-
структивної периферійної лімфедеми. Клінічними проявами 
захворювання є локальне ущільнення, болючість і гіперемія 
шкіри, червоні смуги за ходом поверхневих лімфатичних су-
дин, збільшення регіональних лімфатичних вузлів і загальні 
симптоми, такі як гарячка, нездужання.

Рідкісним, проте потенційно летальним ускладненням 
лімфедеми є розвиток злоякісної пухлини, так званий син-
дром Stewart–Treves, який являє собою агресивну лімфангіо
саркому. Синдром Stewart–Treves вперше описаний у жінки 
з постмастектомічним синдромом, хронічною лімфедемою 
верхньої кінцівки (Stewart F. W., Treves N., 1948, Chung K. C. et 
al., 2000). Іншими новоутвореннями, асоційованими з лімфе-
демою, є саркома Капоши, В-клітинна лімфома, епітеліально-
клітинна карцинома і злоякісна фіброзна гістіоцитома.

Висновки

Лімфедема виникає в результаті порушення транспорту 
лімфи і клінічно проявляється збільшенням об’єму кінцівки. 

Характерними ознаками лімфедеми є фіброзні зміни шкі-
ри і підкірної клітковини та прогресуючий щільний набряк. 

Базові неінвазивні та мінімально інвазивні діагностичні 
процедури забезпечують точну діагностику і мультидисци-
плінарну спеціально орієнтовану послідовну лікувальну стра-
тегію. 
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Лікування слід розпочинати з консервативних заходів. 
Провідну роль в сучасних підходах до лікування первин-

ної лімфедеми відіграє комплексна протизастійна терапія, 
яка включає компресійний одяг, мануальний лімфодренаж, 
гігієнічні заходи, фізичні вправи, що стимулюють транспорт 
лімфи, і пневматичну компресійну терапію. 

У випадку неефективності консервативної терапії вико-
нують хірургічні втручання – реконструктивні або резекційні. 
Ефективність операційних втручань підвищують компресійні 
і лімфодренувальні заходи у післяопераційному періоді. 
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Розділ 4. Артеріовенозні мальформації

Визначення, загальні характеристики АВМ

Артеріовенозні мальформації (АВМ) є вродженими вада-
ми розвитку як артеріальних, так і венозних судин, резуль-
татом яких є формування сполучення між судинами різного 
походження та діаметра (Uller W. et al., 2014). Це сполучення 
може бути як безпосереднім (прямим), так і через ретикуляр-
ну структуру, яка являє собою сітку диспластичних дрібних су-
дин, у яких порушено дозрівання до капілярів, і носить назву 
«nidus» (гніздо, розсадник). В основі формування АВМ лежить 
шунтування між високошвидкісними низькорезистентними 
артеріальними судинами і венозною системою через різно-
манітні фістули (Lee B. B., 2009). 
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Незалежно від наявності чи відсутності «гнізда», всі АВМ 
демонструють швидкий кровотік через макро- та мікрофі-
стульні комунікації між артеріальною і венозною системами. 
Завдяки наявності унікальних артеріовенозних сполучень 
АВМ мають різноманітні клінічні прояви, непередбачува-
ний перебіг, складний анатомічний, патофізіологічний і ге-
модинамічний статус (Lee B. B., 2009). Зміни гемодинаміки 
можуть бути центральними, периферійними і локальними, 
втягуючи артеріальну, венозну і лімфатичну системи. Ці ха-
рактеристики визначають АВМ як гемодинамічно найсклад-
ніший вид судинних мальформацій, які уражають як арте-
ріальну, так і венозну систему. Клінічними проявами АВМ 
є серцева недостатність, артеріальні ураження (ішемія, ган-
грена), дистальна хронічна венозна недостатність, лімфта-
чний набряк у результаті венозної гіпертензії. Ці ураження 
чинять також механічний вплив на навколишні тканини і 
органи з високим ризиком ускладнень у ході лікування та 
високою частотою ускладнень після лікування. Серед усіх 
видів вроджених судинних аномалій АВМ є найскладніши-
ми для лікування і прогнозу, оскільки рецидиви після ембо-
лізації виникають з частотю понад 80 %, що більше, ніж при 
злоякісних новоутвореннях (Liu A. S. et al., 2010; Richter G. T., 
Suen J. Y., 2010). 

Найчастіше АВМ локалізуються в ділянці голови і шиї 
(47,4 %) та кінцівок (28,5 %) (Greene A. K., Orbach D. B., 2011). 

Термінологія стосовно АВМ у загальній медичній лі-
тературі є неспецифічною та нерідко заплутаною. АВМ 
необхідно диференціювати як від інших форм судинних 
мальформацій, так і від гемангіом, які є судинними пух-
линами, що чітко визначено Mulliken et al. (Mulliken J. B., 
Glowacki J., 1982). Гемангіоми та інші судинні пухлини ма-
ють відмінні клінічний перебіг, етіологію, гістологічні та 
патофізіологічні особливості, тому не можуть розглядатися 
разом з судинними мальфрмаціями (Lee B. B. et al., 2007; 
Lee B. B., 2012). 
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Усі АВМ є шунтуючими, з наявністю нориці, незалежно 
від того, мають вони «гніздо» чи ні. Відповідно до субкласи-
фікації ISSVA виділяють «АВ фістулу» (АВФ) та «АВ мальфор-
мацію» (АВМ), що спричиняє помилкові твердження щодо 
наявності фістули у складі мальформації. Базуючись на цьому 
твердженні «фістулу» часто описують як «пряме» сполучення 
без вогнища, тоді як безнорицеву АВМ описують як уражен-
ня з наявністю вогнища. Проте не існує АВМ без сполученння 
між артерією і веною, яке забезпечує шунтування зі швидким 
кровотоком (Lee et al., 2013). Завдяки унікальній ембріології 
АВМ, що виникають як результат порушення на різних стадіях 
ембріогенезу, усі АВМ є «фістульними» за походженням. Ди-
ференціювання є лише за наступними категоріями: агенезія-
аплазія-гіпоплазія-дисплазія-гіперплазія. Додаткові дегене-
ративні пошкодження мають вторинний характер (Leu H. D., 
1990). 

Термін «гніздо» (розсадник, вогнище) є клінічним термі-
ном, впровадженим радіологами для опису вузла артеріове-
нозних комунікацій малого діаметра, які заповнюються кон-
трастом під час ангіограграфії або інших способів візуалізації. 
«Гніздо» не є гістологічною чи анатомічною структурую, проте 
є описовим терміном для конгломерату кровоносних судин, 
які входять до складу АВМ (John L., Doppman J. L., 1971). «Гніз-
до» представлене конгломератом диспластичних пульсуючих, 
звивистих судин між артеріями і венами, на відміну від вели-
ких, індивідуальних АВ фістул. 

Класифікація АВМ

Попередні системи класифікації і термінології вроджених 
судинних дефектів не забезпечували необхідного анатомічно-
го, патофізіологічного та клінічного диференціювання різних 
видів судинних мальформацій, що дозволяло б встановити 
відповідний діагноз, діагностичні і лікувальні маніпуляції. У 
1964 році Malan and Puglionisi вперше запропонували класи-
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фікацію, у якій розрізняли венозні, артеріальні та інші асоці-
йовані мальформації (Malan E., Puglionisi A., 1964). Імовірно, 
ця класифікація стала основою наступної Гамбурзької класи-
фікації та ISSVA класифікації (Lee B. B. et al., 2009, Wassef M. 
et al., 2015). У Гамбурзькій класифікації 1988 року виділено 
стовбурові та позастовбурові форми судинних мальформа-
цій (див. табл. 1.1). В основі цих морфологічних відміннос-
тей лежить ембріологічний механізм як результат порушення 
розвитку судинної системи на різних стадіях ангіогенезу, від 
найбільш раннього періоду, коли примітивні судинні структу-
ри знаходяться на стадії ретикулярної сітки, до втягнення у 
процес більш зрілих структур у пізніших стадіях формування 
судинних стовбурів. 

Позастовбурові форми мають більшу тенденцію до про-
гресування, погіршення перебігу та рецидивів після ліку-
вання, порівняно зі стовбуровими формами. Відповідно до 
ембіологічної концепції, погіршення перебігу судинних 
мальформацій може залежати від типу клітин (ендотеліаль-
них), які являють собою залишки примітивної капілярної 
сітки, мають тенденцію до проліферації та часто непередба-
чувану біологічну поведінку (Bastide G. et al., 1990). Ця кон-
цепція ембріології лягла в основу Гамбурзької класифікації 
1988 року (Belov S., 1990; Lee B. B. et al., 2003). Mulliken J. B. 
& Glowacki J. у 1982 році впровадили нову класифікацію, яка 
чітко відмежовує судинні пухлини і судинні мальформації. 
Вдосконалення запропонованих поділів судинних аномалій 
та впровадження нових систем класифікації дозволяє уни-
кати численних епонімів та розпочинати диференційоване 
лікування вже у ранньому віці. Власне для клінічної характе-
ристики АВМ запропонована класифікація Schobinger у 1990 
році на зустрічі ISSVA в Амстердамі (Kohout M. P. et al., 1998). 
У цій класифікації (табл. 3.5) виділяють клінічні стадії АВМ 
базуючись на об’єктивному статусі пацієнта, що дозволяє 
обрати оптимальний термін лікування і слугує практичним 
орієнтиром. 
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Таблиця 3.5. Schobinger класифікація АВМ 
Стадія Опис

І – неру
хомість 

Рожево-блакитна пляма, гіпертермія,  артеріовенозні 
шунти виявляються при доплерівському скануванні. 
АВМ нагадує капілярну мальформацію або 
гемангіому в стадії інволюції

ІІ – 
експансія 

Стадія І плюс збільшення, пульсація, шум, та 
звивисті/напружені вени 

ІІІ – 
деструкція

Стадія ІІ плюс дистрофічні зміни шкіри, 
виразкування, кровотеча, некроз шкіри. Може 
спостерігатися остеолізис

IV – деком
пенсація 

Стадія ІІІ плюс застійна серцева недостатність зі 
збільшенням серцевого викиду та гіпертрофією 
лівого шлуночка

Етіологія – молекулярні/генетичні чинники 

У літературі останніх років можна прослідкувати істот-
ний прогрес у дослідженні генетичних чинників судинних 
мальформацій, доведено роль декількох генних мутацій у 
патогенезі та етіології СМ (Boon L. M. et al., 2005, McDonald J. 
et al., 2011). Тривають дослідження, результати яких зможуть 
допомогти кращому розумінню процесів, що призводять до 
патології судин з формуванням АВ шунтів та диспластичних 
судин з швидким кровотоком у тканинах. Також ці досліджен-
ня, можливо, забезпечать додаткові підстави для створен-
ня більш специфічної та логічної класифікації (Brouillard P., 
Vikkula M., 2007). 

Збереження тенденції до росту АВМ протягом життя може 
бути трактовано недавно запропонованою генетичною теорі-
єю, яка базується на мутації генів, що відбуваються у ткани-
нах. Ідентифікація причинних генів при певних патологічних 
станах дозволить встановити більш точний діагноз. Подальші 
дослідження необхідні для кращого розуміння цих механізмів 
(Limaye N. et al., 2009). 
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Описано декілька рідкісних спадкових мутацій, що лежать 
в основі судинних мальформацій, які уражають цілі поко-
ління. Синдром Ослер–Вебер–Рендю, який також називають 
спадковою геморагічною телеангіектазією, синдром невуса 
блакитної гумової кульки, або Bean’s-синдром, мутації RASA 
1 та PTEN тощо, – усі вони мають доведену генетичну осно-
ву судинних мальформацій. Механізм розвитку АВМ поки що 
достеменно не відомий, проте знайдено декілька мутацій, що 
відповідають за їх розвиток.

Спадкова геморагічна телеангіектазія є найбільш вивче-
ним спадковим захворюванням. Вона спричинена мутацією, 
яка веде до втрати функції генів, що кодують активність ре-
цептора кінази-1 (ACVRL1) та ендотеліну (ENG), фактора росту 
судин TGF бета. Механізм передачі є аутосомно-домінантним, 
для пацієнтів характерні телеангіектазії на слизових і шкірі. 
Інколи виявляють також АВМ, найчастіше в головному моз-
ку, легенях і печінці (Nishida T. et al., 2012). Судинні ураження 
мають тенденцію до прогресування з віком, більшість АВМ ді-
агностують у дорослому віці. Тоді як ангіоархітектоніка АВМ 
є різноманітною, більшість АВМ являють собою артеріо-ве-
нозні нориці з мішкоподібним розширенням дренуючої вени 
(Tan M-H. et al., 2012). 

Мутація RASA1 несе відповідальність за КМ–АВМ, інший 
аутосомно-домінантний стан. Уражені члени родини мають 
капілярні мальформації, артеріо-венозні мальформації або 
обидва їх види. КМ мають овальну або округлу форму, рожеве 
або червоне забарвлення, інколи зі світлим обідком. Інтракра-
ніальні АВМ можуть бути представлені типовими артеріоло-
венулярними АВМ або артеріовенозними чи артеріоловеноз-
ними фістульними АВМ та можуть включати аневризмальну 
мальформацію вени Галена (Eerola I. et al., 2003). 

Синдром Паркса–Вебера також асоціюється з мутацією 
RASA1. У цих пацієнтів АВМ зазвичай представлені дифузним 
пошкодженням дрібних судин, що уражають деякі м’язи та 
підшкірну клітковину кінцівок з розширеними дренуючими 
венами та відносно пропорційним істотним надмірним ро-
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стом тканин. Уражені м’язи, кістки та підшкірна клітковина 
мають тенденцію до пропорційного або симетричного збіль-
шення. Часто виникає збільшення серцевого викиду. Нерід-
ко зустрічаються лімфатичні мальформації. Особи з синдро-
мом Паркса–Вебера без додаткових множинних капілярних 
мальформацій зазвичай не є носіями мутацій. Пацієнти з 
КСМ–АВМ також мають ризик виникнення пухлин, таких як 
базальноклітинна карцинома, нейрогенні пухлини, нейрофі-
броматоз І або ІІ типу (Revencu N. et al., 2008). Автори наво-
дять 42 випадки мутацій RASA1 у 44 родинах. В усіх пацієнтів 
виявляли множинні капілярні мальформації, які є ознакою 
інших мальформацій. У третини пацієнтів виявлено мальфор-
мації зі швидким кровотоком, зокрема тяжкі інтракраніальні 
АВМ, включаючи аневризмальну мальформацію вени Галена, 
екстракраніальні АВМ обличчя й кінцівок та синдром Паркса–
Вебера, який раніше вважали спорадичним та не пов’язаним з 
генетичними мутаціями. 

Мутації PTEN лежать в основі синдромів, які проявля-
ються надмірним ростом, включають Gowden та Banyan Riley 
Ruvalcaba синдроми (Tan M.-H. et al., 2011). Термін PTEN га-
мартома застосовують для описання локального надмірного 
росту тканин, які нерідко мають АВМ. Патологія може бути 
розпізнана за наявністю макроцефалії та асиметричного 
надмірного росту з ектопічним розростанням жирової тка-
нини. Найчастіше АВМ розташовані внутрішньом’язово, ура-
жають кінцівки та параспінальні м’язи, а також можуть роз-
ташовуватися внутрішньокраніально, в дуальних просторах. 
Значний відсоток пацієнтів мають множинні АВМ. Ангіоар-
хітектоніка представлена артеріоловенулярною норицею з 
нерівномірним розширенням дренуючих вен. Цим АВМ влас-
тивий агресивний перебіг, який складно або неможливо кон-
тролювати емболізацією (Tan W. H. et al., 2007; Kurek K. C. et 
al., 2012). 

Молекулярна генетика може пояснити морфогенез 
обох груп АВМ, а також їх тенденцію до погіршення з віком 
(Nguyen H-L. et al., 2014). У найближчому майбутньому розу-
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міння механізму генетичних мутацій прокладе шлях до без-
сумнівного розуміння причин судинних мальформацій/АВМ.

Патофізіологія і клінічний перебіг АВМ

Атипові ендотеліальні клітини є відмінною рисою АВМ се-
ред інших судинних мальформацій з нормальним клітинним 
циклом.

Відмінності у структурних білках і ангіогенних чинниках 
виявляють в різних судинних аномаліях (Marler J. J. et al., 2005). 
Особливістю гемангіом є підвищена активність ендотеліаль-
них клітин протягом фази проліферації, за якою іде пригні-
чення поділу клітин у фазу інволюції. Судинні мальформації 
характеризуються нормальним клітинним циклом (порівня-
но з нормальними кровоносними судинами).

Впродовж останніх 10 років дослідження клітинного циклу 
і ролі клітин-попередників змінило наші погляди на моле-
кулярну генетику АВМ. Насамперед виявлено, що клітинний 
цикл є відносно швидшим при АВМ, ніж у нормальних крово-
носних судинах (середній індекс Кі-67 є істотно вищим, ніж у 
контрольних судинах (Hashimoto T. et al., 2001). Індекс Кі-67 
обчислювали як відсоток Кі-67-позитивних ендотеліальних 
клітин. Активні ендотеліальні клітини визначали використо-
вуючи імуногістохімічні дослідження для Кі-67 антигена. 

Крім того, виявлено підвищену експресію стромального 
cell-derived фактора-1 (SDF-1) в АВМ «гнізді», тоді як цей фак-
тор рідко виявляють у нормальних судинах. Це показує, що 
ендотеліальні клітини-попередники можуть відігравати ак-
тивну роль у підтриманні активного судинного ремоделюван-
ня в АВМ «гнізді» (Gao P. et al., 2010). Нарешті, у вищих стадіях 
за Schobinger виявляють підвищення експресії ендотеліаль-
них клітин-попередників та факторів. Таким чином, неовас
куляризацію за рахунок ендотеліальних клітин-попередників 
можна розглядати як чинник еволюції АВМ.

Ранні роботи Mulliken J.B. & Glowacki J. (1982) показа-
ли, що судинні мальформації не ростуть завдяки клітинній 
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проліферації, новіші дослідження доводять наявність еле-
ментів клітинної проліферації під впливом матриксної ме-
талопротеїнази, особливо у випадку симптомних АВМ. Це 
нове розуміння може приводити до розробки стратегії фар-
макотерапії для лікування симптомних АВМ (Vikkula M. et 
al., 2001). 

Відмінності еволюціонування (клінічного перебігу) спорадич-
них і спадкових (синдромальних) форм АВМ. 

АВМ без документованої генетичної мутації визначають 
як спорадичні, проте у недалекому майбутньому можливий 
перегляд цих тверджень. АВМ у пацієнтів з RASA1 мутаціями 
мають відносно стабільний перебіг, симптоми визначаються в 
основному анатомічною локалізацією АВМ. АВМ центральної 
нервової системи мають прояви плюс-тканини і, зрідка, вну-
трішньочерепної кровотечі (Eerola I. et al., 2003; Thiex R. et al., 
2010). 

Пацієнти з синдромом Паркса Вебера мають повільніший 
прогрес захворювання, ніж діти зі спорадичними АВМ нижніх 
кінцівок. Частота ампутацій у пацієнтів віком понад 30 років є 
значно більшою у випадку спорадичних форм, навіть з ураху-
ванням того, що розміри мальформації є зазвичай меншими 
(Revencu N. et al., 2009). 

Таке ж твердження справедливе стосовно вісцеральних 
АВМ у контексті пацієнтів з синдромом Рендю–Ослера. Хоча 
кровотечі виникають значно частіше у пацієнтів зі спадковою 
телеангіектазією, необхідність у хірургічному втручанні у них 
виникає значно рідше. Операційне втручання для контролю 
кровотечі з внутрішніх органів є вищим у випадку спорадич-
них АВМ (McDonald J.et al., 2011). 

Найагресивніший перебіг спостерігають у випадку АВМ, 
спричинених PTEN мутацією. Для них характерні не лише 
швидкі рецидиви в місці ураження після емболізації або ре-
зекції, але й тенденція до появи нових вогнищ. Клінічний пе-
ребіг також погіршує поєднання з PTEN гамартомою, яка ло-
калізується у тих же місцях, що і АВМ (Iacobas I. et al., 2011, 
Kurek K. C. et al., 2012). 
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Гемодинамічні прояви АВМ
Кровоносна система людини є замкненою системою, у 

якій непрямий зв’язок між серцем і тканинами відбувається 
за участі капілярної сітки. Якщо ця система капілярів зазнає 
пошкодження або не функціонує з різних причин, то всі три 
унікальні складові кровоносної системи – артерії, вени і лім-
фатичні судини – впливають одна на одну негативним чином 
(Gloviczki P. et al., 2009). 

У випадку патологічних сполучень між артеріями і венами, 
минаючи систему капілярів, втрачається основна функція капі-
лярної системи – утримання делікатного балансу між судина-
ми з високим тиском (артеріями) та низьким тиском (венами). 
Як результат, підвищується венозний тиск і знижується перфу-
зія тканин. Проте деякі артеріовенозні сполучення в організмі 
людини не є патологічними. Природні АВ нориці знаходяться 
у кінчиках пальців, твердій мозковій оболонці і язику. Ці при-
родні комунікації не спричиняють жодних патологічних явищ.

Значний руйнівний потенціал АВМ мають внаслідок 
складної гемодинаміки, яка забезпечується їх наступними 
властивостями: швидкий рух крові в ділянці ураження, веноз-
на гіпертензія дистальніше вогнища, прогресуючий перебіг 
захворювання і здатність до проліферації, наявність «гнізда» 
з комунікантами різного діаметра.

АВМ прогресують з різною швидкістю, у деяких пацієн-
тів вони залишаються безсимптомними до дорослого віку, в 
інших клінічні прояви виникають у ранньому дитячому віці. 
Розвиток симптомів пов’язаний із збільшенням шунтування 
крові, що призводить до артеріального обкрадання та веноз-
ної гіпертензії, поєднання яких знижує перфузію тканин. Іше-
мія тканин клінічно проявляється болем, утворенням виразок 
та кровотечею. Тригерами прогресування захворювання мо-
жуть бути такі чинники як підвищення рівня системних фак-
торів росту, що може спостерігатися під час або після пубер-
татного періоду, менархе, вагітності або стан після травми, 
включаючи хірургічне втручання та проксимальну оклюзію 
живлячої артерії.
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АВМ є унікальними комплексними судинними утворен-
нями, які спричиняють «коротке замикання» у нормальному 
кровообігу між артеріальною системою з високим тиском і 
венозною системою з низьким тиском (Lee B. B. et al., 2013). 
Залежно від локалізації та тяжкості ураження (розміру і швид-
кості кровотоку), артеріальна і венозна системи створюють 
компенсаторну гемодинамічну відповідь, у якій виділяють 
периферійний (артеріальна ішемія і венозна гіпертензія), 
центральний (серцева недостатність) та місцевий ефекти (де-
генеративні зміни в судинах).

У ранній період підвищується насосна функція серця, 
що дозволяє підтримувати артеріальний кровотік на попе-
редньому рівні у відповідь на новостворену периферійну 
АВ норицю з низькою резистентністю. Таким чином, тка-
нинній ішемії вдається запобігти у період компенсації. 
Компенсаторний ефект артеріальної системи у вигляді під-
вищення нагнітальної функції серця призводить до збіль-
шення навантаження на венозну систему та згодом на сам 
серцевий м’яз. Негативний вплив на венозну систему ча-
стково компенсується лімфатичною системою. Проте вона 
обмежена у своїй ємності, оскільки механізм лімфодинамі-
ки ґрунтується на ауторегуляції перистальтичної циркуля-
ції від судин з низькою резистентністю до судин з високою 
резистентністю. 

Декомпенсація настає, коли включаються патофізіологічні 
механізми стосовно усіх частин кровоносної системи. Артері-
альна система не може підтримувати адекватне надходження 
артеріальної крові до периферійних тканин, що знаходяться 
дистальніше АВ нориці, і виникає тканинна ішемія. Венозна 
система дистальніше АВМ не може забезпечувати нормальне 
функціонування клапанів. Це призводить до недостатності 
клапанів і ретроградного току крові. Результатом перерахова-
них патологічних процесів є хронічна венозна недостатність і 
тяжка венозна гіпертензія. 
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Діагностика АВМ

Симптоми АВМ є надзвичайно різноманітними, вони мо-
жуть проявлятися болем, нейропатією, шкірними плямами, 
виразками, гіпертрофією тканин, кровотечею, пульсуючим 
шумом у вухах, серцевою недостатністю. Зазвичай перші про-
яви поверхневих АВМ виявляють у ранньому дитячому віці, 
проте впродовж періоду дитинства істотних змін не спостері-
гається (Paltiel H. J. et al., 2000).

У новонароджених АВМ проявляються плямлю рожевого 
або червоного кольору, яку на цьому етапі практично немож-
ливо відрізнити від капілярних плям (Berwald C. et al., 2006). 
На цьому етапі жоден відомий спосіб візуалізації не дозволяє 
розрізнити КМ та АВМ, проте імуногістохімічний аналіз зраз-
ків тканини виявляє специфічні ознаки АВМ. Великі ураження 
можуть бути діагностовані за допомогою дуплексного УЗ до-
слідження. 

У дітей першого року життя АВМ насамперед необхідно 
диференціювати з судинними пухлинами. Зазвичай для діа-
гностики достатньо ультразвукового дослідження та МРТ, не-
обхідність у біопсії виникає зрідка. 

Клінічні прояви та ускладнення АВМ немало залежать від 
того, які органи і тканини уражені (Ondra S. L. et al., 1990). У 
випадку АВМ кінцівок діти можуть скаржитися на біль і підви-
щення локальної температури у місці ураження. З часом у біль-
шості випадків приєднується прогресуюча гіпертрофія м’яких 
тканин і кісток. Типовим проявом АВМ є пульсуюче пухлинопо-
дібне утворення, по периферії якого відмічається набряк тка-
нин, що виникає внаслідок збільшення розмірів артерій і вен, а 
також тому, що уражені тканини ростуть швидше, ніж здорові. 
Кровотеча може ускладнювати ті АВМ, що супроводжуються 
утворенням виразок на поверхні шкіри чи слизових оболонок. 
Для АВМ кінцівок характерною є гіпертрофія усіх тканин: кі-
сток, м’язів, на відміну від ВМ (Ballock R.T. et al., 1997). 

АВМ кісток може супроводжуватися вираженим больо-
вим синдромом та надмірним ростом кісток у результаті 
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стимуляції епіфізів. Такий стан, відомий під назвою «ангіо-
остеогіпертрофія/гіпотрофія» є причиною появи сколіозу 
внаслідок відмінності у довжині кінцівок. Коректне лікуван-
ня АВМ є доцільнішим для запобігання «судинного кістково-
го синдрому», ніж блокування епіфізів (Mattassi R., Vaghi M., 
2007). Проте у випадках складних АВМ, коли радикальне лі-
кування є складним, недостатньо ефективним, або надмір-
ний ріст кінцівки триває і після проведеного лікування, до-
цільно виконати епіфіодез.

Великі АВМ можуть бути причиною тяжких ускладнень і 
навіть летальних випадків. Легеневі АВМ (в поєднанні з син-
дромом Рендю–Ослера або без нього) з норицею понад 3 мм 
можуть бути причиною утворення парадоксальних емболів та, 
як наслідок, ішемічного інсульту. АВМ кінцівок спричиняють 
прогресуючу венозну гіпертензію, порушення лімфатичного 
відтоку, що проявляється вираженим больовим синдромом і 
може призвести до втрати кінцівки. 

Дерматологічні прояви АВМ
Ледь помітні шкірні плями можуть бути першими клі-

нічними проявами АВМ. Такі ураження можуть мати вигляд 
зірчастого рисунку на тлі блідої шкіри. Ці прояви зумовлені 
шунтуванням артеріальної крові безпосередньо у венозну си-
стему, оминаючи сітку капілярів у шкірі, що отримало назву 
«синдрому шкірного обкрадання» (Lee B. B. et al., 2013). У цьо-
му випадку ділянки шкіри, які мають недостатнє артеріальне 
кровопостачання, мають блідіше забарвлення, ніж навколи-
шні тканини. Враховуючи відсутність характерних шкірних 
проявів, більшість таких дітей поступає з діагнозом «гемангі-
ома» (рис. 3.68).

У випадку великих АВМ можуть спостерігатися неповні ці-
анотичні кільця з блідими ділянками всередині. Навколо ді-
лянки ураження можуть бути розширені звивисті вени або су-
путні капілярні чи дрібнокістозні лімфатичні мальформації. 

Одним із шкірних проявів АВМ є акроангіодерматит (псевдо-
саркома Капоши). На відміну від саркоми Капоши, при цьому 
стані не виявляють вірусу людського герпесу 8. Акроангіодерма-
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Рис. 3.68. Хлопчик К., 2 роки. АВМ в ділянці крила носа, ускладнена пов
торними кровотечами. Поступив з діагнозом «гемангіома»: А – фото; 
В – КТ з контрастуванням, накопичення контрасту в артеріальну фазу (1); 
С – 3D реконструкція, ділянка АВМ (2); D – селективна ангіографія, ділян-
ка АВМ (3). 
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тит може проявлятися обмеженими пігментними, фіолетовими 
або коричневими плямами, виразками або вузликами на шкірі, 
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розташованими над або дистальніше від АВМ. Патологічна пі-
гментація шкіри може охоплювати значні за розміром ділянки, 
її можна помилково прийняти за пігментацію, що супроводжує 
хронічну венозну недостатність. При гістологічному досліджен-
ні виявляють накопичення розширених судин у потовщеному 
папілярному шарі дерми, периваскулярну лімфоцитарну ін-
фільтрацію, екстравазацію еритроцитів та накопичення гемо-
сидерину. Акроангіодерматит, що ускладнює АВМ, називають 
синдромом Stewart–Blufarb (Zutt M. et al., 2008). 

Обстеження дітей необхідно розпочинати з мінімально ін-
вазивних методик. З огляду на прогресуючий перебіг і серйоз-
ний прогноз захворювання необхідний комплексний систем-
ний підхід до діагностики і лікування (Lee B. B., 2003). Крім 
оцінки первинного вогнища АВМ необхідно обстежити органи 
і системи, які можуть уражатися вторинно, зокрема опорно-ру-
ховий апарат. Рання діагностика судинно-кісткового синдрому, 
який супроводжується різницею у довжині довгих кісток, є не-
обхідною умовою своєчасного і патогенетично обґрунтованого 
лікування (Mattassi R., Vaghi M., 2007; Loose D. A., 2007). 

Базові неінвазивні та мінімально інвазивні методики, які 
слід застосувати в першу чергу при підозрі на АВМ, включають:

•	 УЗД в режимі Доплера;
•	 дуплексна ультрасонографія (артеріальна і венозна);
•	 МРТ в режимах Т1 і Т2;
•	 КТ ангіографія з контрастуванням, 3D рекострукцією.
Селективну ангіографію слід проводити безпосередньо пе-

ред лікуванням.
Доплерівське сканування та дуплексна ультрасонографія 

(ДУС)
Ультразвукове дослідження є первинним інструменталь-

ним методом діагностики для дітей з ВСМ. УЗД в режимі 
Доплера є доступним простим методом обстеження, який 
дозволяє швидко визначити характер кровотоку (високий 
пульсучий, низький чи відсутній) у вогнищі ураження. УЗД в 
режимі Доплера, кольорової шкали доцільно використовува-
ти при первинній консультації пацієнта. Венозним та лімфа-
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тичним мальформаціям властивий низький кровотік або його 
відсутність, тоді як у випадку АВМ та активних судинних пух-
лин визначається високошвидкісний пульсуючий кровотік. 

ДУС є оптимальним неінвазивним способом, тому його 
можна використовувати як для первинної діагностики, так і 
для подальшого динамічного спостереження (Lee B. B. et al., 
2005). ДУС дозволяє диференціювати активні судинні пух-
лини і АВМ. Судинні пухлини є багато васкуляризованими, 
відносно однорідними м’якотканинними утвореннями з ви-
сокошвидкісним пульсуючим кровотоком, різною кількістю 
дренуючих вен, у яких визначається повільний кровотік. АВМ 
утворені численними судинними каналами у вигляді «медо-
вих стільників». 

ДУС дозволяє також диференціювати АВМ від ВМ та ЛМ. 
АВМ та більшість ЛМ не змінюють свого просвіту під тис-
ком датчика, тоді як нетромбовані ВМ легко стискаються. 
ЛМ представлені багатьма кістозними структурами, у яких 
не визначається кровотік, а для АВМ характерний пульсую-
чий кровотік. Спектральний, кольоровий та силовий Доплер 
є високоінформативним способом дослідження властивостей 
кровотоку у живлячих артеріях, всередині «гнізда» та у дре-
нуючих венах. Ці властивості Доплера дозволяють аналізува-
ти рух в артеріях і венах у реальному часі та вимірювати такі 
властивості кровотоку як швидкість, амплітуда та об’єм. Для 
артеріо-венозної нориці (АВН) характерні сигнали низької 
резистентності та високої амплітуди. У «гнізді» Доплер фіксує 
турбулентний кровотік. 

Використання ДУС має певні обмеження у діагностиці АВМ. 
По-перше, ДУС є оператор-залежним дослідженням, що вима-
гає володіння технікою дослідження та всебічного розуміння 
судинних аномалій. По-друге, ДУС дає важливу інформацію 
щодо характеристик кровотоку, але її недостатньо для встанов-
лення просторових властивостей ураження, його поширеності 
та інфільтрації у різноманітні навколишні тканини. По-третє, 
ДУС не дає достатньої візуалізації глибоких утворень, які при-
лягають до повітровмісних структур або кісток. 
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УЗД в режимі кольорово-
го доплерівського скануван-
ня (КДС) виявляє високова-
скуляризовану структуру, без 
солідної тканини, що може 
нагадувати інфальтильну ге-
мангіому у період проліфера-
ції. У цьому випадку необхід-
но враховувати вік пацієнта 
та наявність інших клінічних 
проявів (рис. 3.69).

Рис. 3.69. Хлопчик З., 11 років. АВМ в ділянці нижньої щелепи: А – фото, 
визначається пляма, на дотик гаряча, пульсуюча; В – УЗД в режимі сірої 
шкали, гіперехогенне утворення; С – УЗД в режимі КДС, висока васкуля-
ризація, відсутність солідної тканини, що нагадує ІГ у фазопроліферації. 

А

В С

Магнітно-резонансна томографія (МРТ) та комп’ютерна 
томографія (КТ)

МРТ є основним способом діагностики усіх груп судинних 
аномалій, в тому числі і АВМ (Lee B. B. et al., 2004). Результа-
ти МРТ дають основну інформацію щодо розмірів, пошире-
ності ураження, анатомічного співвідношення з сусідніми 
тканинами, структурами, органами. На відміну від судинних 
мальформацій з повільним кровотоком, які візуалізуються як 
світлі структури у режимі Т2, для АВМ характерна наявність 
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розширених каналів зі швидким кровотоком (Jeong H. S. et al., 
2006, Rosenblatt M., 2007). 

КТ ангіографія дозволяє візуалізувати як нормальні, так і 
патологічно змінені судини і їх сполучення (рис. 3.70).

Рис. 3.70. Хлопчик Д., 8 років, АВМ в 
ділянці кульшового і колінного суг-
лобів. КТ ангіографія: А – сагітальна 
проекція. 1 – АВМ в сідничній ділянці, 
після хірургічної резекції, рецидив. 
2 – АВМ в підколінній ділянці; В – са-
гітальна проекція, ділянка колінного 
суглоба. Інтенсивне накопичення 
контрасту в ділянці стегна; С – МРТ 
ділянки колінного суглоба, аксіальна 
проекція. Стрілками вказано ділянки 
гнізда (а) і привідної судини (в). 
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Кількісна МРТ технологія використовується для обчис-
лення об’єму крові, що протікає через шунти, або відносного 
кровотоку в АВМ та є неінвазивним методом оцінки ефек-
тивності лікування. Проте методика має обмежену доступ-
ність (Duran  M. et al., 2002). Стандартна МРТ не дає можли-
вості повною мірою візуалізувати «гніздо» чи артеріовенозні 
сполучення. Натомість КТ ангіографія дає значно кращу на-
очну інформацію, у багатьох випадках демонструючи анато-
мію артеріальних і венозних судин у дрібних деталях, проте 
вона поступається у багатьох аспектах динамічній покраще-
ній контрастній МРТ (Lee B. B. et al., 2013). КТ ангіографія з 3D 
реконструкцією дозволяє з високою точністю діагностувати 
АВМ, залишаючи артеріографію в резерві до часу проведення 
лікування (Napoli A. et al., 2004). 

Ангіографія
Діагноз АВМ, як один із видів судинних мальформацій, 

може бути встановлено на основі використання сукупнос-
ті неінвазивних та малоінвазивних діагностичних методів. 
Проте остаточний діагноз АВМ підтверджується інвазивним 
дослідженням – ангіографією, яке є дорожною картою для по-
дальшого визначення ураження та планування лікувальної 
тактики (Dubois J., Alison M., 2010). У дітей ангіографію вико-
нують безпосередньо перед лікуванням з метою зменшення 
променевого навантаження.

Сучасний діагностичний тест: динамічна контрастна 
покращена МРТ є радіологічною технологією нової генера-
ції, що надає значно більше інформації стосовно судинних 
мальформацій, включаючи характеристику кровотоку, втяг-
нення м’яких тканин, співвідношення до нормальної анатомії 
(Lidsky M. et al., 2011). 

Диференційна діагностика АВМ
АВМ слід диференціювати з набутою артеріовенозною 

норицею периферійних судин (поза центральною нервовою 
системою), яка є в основному наслідком певних видів трав-
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ми. Описано наступні види набутої АВ нориці (Robbs J. V. et al., 
1994): клубова після катетеризації, після проникаючої травми 
(ножової, вогнепальної тощо), ятрогенна після хірургічного 
втручання, спонтанна аортокавальна нориця (після розриву 
аневризми аорти в нижню порожнисту вену). Ятрогенна та 
травматична АВ нориці відрізняються від вродженої та по-
требують іншої лікувальної тактики. Вони характеризуються 
поодиноким прямим сполученням між артерією і веною без 
проміжного судинного «гнізда». Істотні відмінності у клініч-
них проявах і можливих наслідках визначаються характером 
нанесеної травми, анатомічною локалізацією і тривалістю іс-
нування АВ комунікації. 

Диференційний діагноз між АВМ та капілярними 
мальформаціями (КМ) у новонароджених дітей є достатньо 
складним; єдиної думки стосовно того, які діагностичні про-
цедури треба проводити дітям з ізольованою судинною пля-
мою у період новонародженості, немає. Жоден з існуючих 
методів візуалізації у новонароджених дітей не дає відпові-
ді, є дане ураження АВМ чи КМ. Проте виключити АВМ у ди-
тини важливо, оскільки ця аномалія має істотно інші перебіг 
і прогноз. 

Нещодавно визначення антитіл до пухлини Вільмса І 
було запропоновано як допоміжний тест диференціювання 
АВМ від інших судинних аномалій (Al Dhaybi R. et al., 2010; 
Trindade F. T et al., 2011). У цих дослідженнях усі судинні ано-
малії були негативними стосовно антитіл до пухлини Вільмса 
І, на відміну від АВМ, усі з яких були позитивними. Можливо 
в недалекому майбутньому запропонований імуногістохіміч-
ний тест допоможе в ранній діагностиці АВМ, що дозволить 
уникнути невірної лікувальної тактики.

Лікування АВМ 

АВМ є найскладнішими для лікування серед усіх судинних 
аномалій, оскільки вони впливають на усю серцево-судинну 
систему і викликають гемодинамічні ускладнення. Помилкова 
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тактика лікування, зокрема неповне видалення, перев’язка або 
проксимальна емболізація живлячої артерії, приводить до сти-
муляції росту АВМ та трансформації стадії спокою у стадію про-
ліферації, результатом чого є швидкий ріст та неконтрольовані 
ускладнення. Для запобігання рецидиву та прогресування АВМ 
потрібний агресивний контроль «гнізда». Основною метою ліку-
вання є ліквідація «гнізда» шляхом оклюзії або видалення. Проста 
оклюзія або перев’язка живлячої артерії, з залишенням «гнізда» 
інтактним, є хибною тактикою, оскільки призводить до швидко-
го рецидиву або прогресування АВМ, в основі якого лежить від-
кривання або розвиток нових живлячих артерій. Кожне лікуван-
ня АВМ має бути спрямованим на повну оклюзію «гнізда». 

Для лікування периферійних АВМ необхідна координована 
співпраця мульдисциплінарної групи спеціалістів, що включає 
дитячих, судинних, пластичних хірургів, анестезіологів, дерма-
тологів, патоморфологів, радіологів, реабілітологів, психологів, 
педіатрів тощо. Відносно новий підхід з участю лікарів різних 
спеціальностей дозволив істотно покращити діагностику та 
результати лікування АВМ (Lee B. B., Bergan J. J. 2002; Lee B. B. 
2003). Завданням такої групи є проведення усього спектра ен-
доваскулярних і хірургічних втручань (Loose D. A., 2005). 

Лікувальна тактика при АВМ фундаментально відрізня-
ється від тактики лікування усіх інших судинних аномалій 
(Lee B. B. et al., 2007). Наприклад, якщо при більшості судинних 
мальформацій успішно використовують методики черезшкір-
ного прямого пункційного введення різних лікарських засо-
бів, то при АВМ необхідна їх комбінація з ендоваскулярними 
методиками (Lee B. B., 2003). Хірургічне втручання також має 
свої особливості, що обмежують можливості радикального ви-
далення (Belov St., Loose D.A., 1990). 

Лікування: операційне втручання
Впродовж багатьох років виключно хірургічне видалення 

«гнізда» залишалося єдиним способом ерадикації і золотим 
стандартом лікування АВМ (Mattassi R., 1990; Kim J. Y. et al., 
2006). Повна ліквідація «гнізда» необхідна для досягнення ефек-
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тивного результату лікування. Проте радикальне видалення ча-
сто неможливе, оскільки пов’язане з непомірними ускладнен-
нями. З розвитком ендоваскулярної хірургії роль операційного 
видалення істотно змінилася. Результати відкритого хірургіч-
ного втручання значно покращилися на фоні попередніх ендо-
васкулярних маніпуляцій (Lee B. B., 2002). Метою емболізації у 
більшості випадків є зменшення розмірів «гнізда», створення 
безпечних умов для операційного втручання, зведення до міні-
муму ризику інтраопераційної кровотечі та післяопераційних 
ускладнень (Alomari A., Dubois J., 2011). 

Одним із складних завдань хірурга є прийняття рішення, 
коли час проведення операції є оптимальним. Локалізовані 
АВМ в анатомічно некритичних ділянках можуть бути ви-
далені у будь-який час, проте у більшості випадків пробле-
ма вибору коректного часу є надзвичайно актуальною. Ран-
нє операційне втручання може бути зайвим, непотрібним та 
спричинити активний ріст резидуальних вогнищ, у випадку, 
якщо видалення було не радикальним. 

Тяжкі ускладнення можуть виникати, якщо хірургічне 
втручання виконано з запізненням. Отже, знання патофізіо-
логії АВМ необхідне для вибору оптимального часу початку 
лікування (White R.I. Jr. et al., 2000). Лише співпраця загаль-
них хірургів та спеціалістів ендоваскулярної хірургії може за-
безпечити успішний результат лікування у цій складній групі 
пацієнтів. Досягнення останніх років у ендоваскулярній тех-
ніці та розробка нових матеріалів для ендоваскулярного втру-
чання істотно знизила необхідність в агресивних хірургічних 
втручаннях (Lee B.B. et al., 2013). 

Плануючи хірургічне втручання необхідно визначити по-
ширеність ураження в певній анатомічній ділянці. Для різних 
груп екстракраніальних АВМ – голови і шиї, внутрішніх ор-
ганів, верхніх та нижніх кінцівок – необхідний індивідуаль-
ний підхід за участі мультидисциплінарної групи відповідних 
спеціалістів (Uller W. et al., 2014). 

Видалення ураження повинно бути максимально пов-
ним, що вимагає захоплення достатнього об’єму навколиш-
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ніх м’яких тканин (видалення «єдиним блоком»), навіть якщо 
проводилася передопераційна емболізація. 

У реконструктивній фазі лікування можна використовува-
ти шкірні експандери. Силіконові балонні експандери помі-
щають під шкіру біля ділянки АВМ та поступово заповнюють 
фізіологічним розчином, розтягуючи шкіру. Найкращого ре-
зультату вдається домогтися при використанні експандерів у 
ділянці голови і шиї, проте їх застосовують також для верхніх 
і нижніх кінцівок.

На жаль, більшості АВМ властива складна анатомічна ло-
калізація з дифузною інфільтрацією навколишніх тканин та 
складним визначенням границь ураження, навіть під час ін-
траопераційного гістологічного дослідження. Резидуальні 
ураження потребують небажаних повторних опеційних втру-
чань. Видалення візуально незмінених тканин з метою ство-
рення більш безпечних в плані рецидиву меж може супро-
воджуватися погіршанням функціональних та косметичних 
результатів. 

Ендоваскулярна хірургія
Ендоваскулярні втручання з використанням різноманіт-

них способів емболізації та склерозувальної терапії широко 
прийняті як першочергове лікування більшості АВМ. Ендовас
куляна емболо- та склеротерапія може бути єдиним способом 
лікування АВМ, розташованих у складних, тяжкодоступних 
для хірургічного видалення місцях, зокрема, АВМ, що про-
никають під глибоку фасцію та інфільтрують м’язи, сухожил-
ля і кістки – так званий дифузний інфільтративний тип АВМ 
(Numan F. et al., 2004). 

Майже усі відомі засоби для емболізації застосовують 
у лікувальній практиці АВМ. Зокрема, для лікування цієї 
патології описано використання засобів, до складу яких 
входять полівініл алкоголь, мікросфери, гелева піна, ко-
лагеновий порошок. Їх використовують як самостійно, 
так і в комбінації з іншими засобами (Gupta P. et al., 2002; 
Cohen J. E. et al., 2009). На жаль, властивості різних засобів 
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для емболізації не завжди дозволяють домогтися бажано-
го результату. Інколи частинки є надто великими і спричи-
няють оклюзію судини проксимальніше «гнізда», а інколи 
надто малими, здатними проходити АВ шунт і викликати 
емболізацію судин поза ціллю. Проте емболізація повинна 
досягти своєї первинної мети – порушення гемодинаміки 
у вогнищі ураження, і покращити ефективність інших спо-
собів лікування. 

Засоби для емболізації
Спіралі призначені для місцевої оклюзії судин достатньо 

великого діаметра (рис. 3.71). 
Недоліками емболізації з використанням спіралей є те, що 

вони не мають можливості проникати в ділянку «гнізда» та 
механізм їх дії обмежується оклюзією та наступним тромбо-
зом судини (Upton J., Taghinia A., 2011). Не відбувається по-
стійного пошкодження ендотелію, який зберігає властивості 

Рис. 3.71. Пацієнт З., 11 років. АВМ в ділянці нижньої щелепи. Проведено 
емболізацію спіралями привідних судин з наступним хірургічним вида-
ленням та інтраопераційним склерозуванням ділянки «гнізда»: А – Се-
лективна ангіографія до лікування: 1 – ділянка «гнізда», 2 – привідні арте-
рії; В – селективна ангіографія після емболізації платиновими спіралями, 
«гніздо» не контрастоване, 3 – спіралі у просвіті живильних судин. 
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проліферації, що призводить до реканалізації судини і реци-
диву ураження. 

Рідинні засоби 
Рідини здатні проникати у «гніздо» АВМ, тому їх вважа-

ють кращими засобами для лікування АВМ (Numan F. et al., 
2004; Cohen J.E. et al., 2009). Рідини, які використовують для 
емболізації, поділяють на дві великі групи: склерозанти та по-
лімери. Із полімерів найчастіше використовують N-бутил ціа-
ноакрилат (nBCA) та Onyx. Найпоширенішими склерозантами 
для лікування судинних аномалій є етанол, тетрадецилсуль-
фат натрію, полідоканол та блеоміцин. Усі склерозанти широ-
ко використовують для лікування мальформацій з повільним 
кровотоком; їх основні характеристики ми відмітили у розді-
лі венозних мальформацій. 

N-бутил ціаноакрилат (nBCA) є прозорою рідиною з адге-
зивними властивостями, яка має здатність полімеризуватися 
при контакті з іонізованими розчинами (Han M. H. et al., 1999). 
Для зменшення часу полімеризації до нього додають рентгено-
контрастні розчини. Окрім негайного механічного впливу, nBCA 
індукує гостру запальну відповідь, яка, імовірно, пов’язана з те-
плом, що виділяється під час процесу полімеризації, та хронічну 
запальну відповідь, пов’язану з хімічним впливом. Імовірно, ця 
запальна реакція відіграє основну роль у досягненні тривалого 
результату. Крім того, для облітерації просвіту судини має зна-
чення консистенція речовини у вигляді литого гомогенного клею. 

Використання nBCA вважають «кращим паліативом». Зро-
зуміло, що лише невеликі АВМ можуть бути успішно виліку-
вані. Більшість АВМ зі значними клінічними проявами по-
требують іншої лікувальної тактики. Крім того, nBCA з часом 
схильний до резорбції, що є причиною рецидиву.

Оnyx. Оnyx є новим, менш адгезивним рідинним полімер-
ним емболізуючим агентом, який використовують для ембо-
лізації АВМ. Його активним компонентом є кополімер ети-
лену та вінілалкоголю, розчинені в диметил сульфоксиді. Для 
забезпечення рентгеноконтрастності до складу препарату 
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включений танталовий порошок (Cantasdemir M. et al., 2012). 
За 20 хвилин до використання необхідно збовтати вміст ємно-
сті з засобом з метою гомогенного поширення рентгенконт
растного металевого порошку.

Оnyx визначають як високоефективний препарат для ем-
болізації більшості судин, що утворюють «гніздо» АВМ. Про-
те його ефективність не є універсальною, у деяких пацієнтів 
він викликає поширену емболізацію артерій без пенетрації в 
«гніздо» (Pierot L. еt al., 2005; Loh Y., Duckwiler G. R., 2010). 

Onyx має певні переваги перед використанням клею 
(nBCA). По-перше, можливість повільного введення препа-
рату перетворює процедуру емболізації з непередбачуваного 
втручання у контрольований процес. Крім того, Оnyx є менш 
адгезивним і полімеризується значно повільніше, мікрокате-
тери рідко забиваються, можливе тривале (понад 60 хвилин) 
і контрольоване введення в ділянку ураження з мінімальним 
ризиком поширення поза її межі. Проникнення препарату у 
різні ділянки «гнізда» забезпечує найкращий результат. Ін-
шою перевагою є значно нижчий ризик тромбоемболії леге-
невої артерії, порівняно з іншими препаратами для емболі-
зації. 

Ще однією перевагою препарату Оnуx є його фізичні ха-
рактеристики після преципітації, що мають значення під 
час наступного хірургічного втручання (Akin E. D. et al., 2009. 
Оnyx є м’якою губчастою субстанцією, яку можна легко ви-
далити під час операції. Емболізовані судини виявляються 
повністю виповненими емболізуючою речовиною та є менш 
ламкими, оскільки запальна реакція та полімеризація вира-
жені незначно. 

Основним недоліком Оnyx є його висока вартість, яка зро-
стає із збільшенням концентрації кополімеру. Крім того, лі-
кування з використанням лише емболізації Оnyx не можна 
вважати радикальним. Це також паліативна періопераційна 
процедура, як і використання nBCA. З часом проходить сти-
муляція неоваскуляризації, утворюються нові колатералі, які 
забезпечують артеріальне кровопостачання АВМ, формується 
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масивна сітка дрібних артерій та артеріол, що лежить в основі 
рецидиву захворювання. 

Висновки 

АВМ є аномалією зі швидким кровотоком, яка складається 
з численних аномальних комунікант між артеріями і венами. 

Для АВМ характерні прогресуючий перебіг з розвитком 
ускладнень, відсутність спонтанного регресу, високий ризик 
рецидивів.

Пубертатний період, вагітність, гормональне лікування 
або травма можуть бути тригерами активного росту. 

Основними способами лікування АВМ є емболізація, скле-
розування, хірургічне видалення та їх поєднання. 

Лікування АВМ вимагає співпраці лікарів різних спеціаль-
ностей, що залежить від віку пацієнта, ураженої анатомічної 
ділянки та складності маніпуляцій і операцій, які планується 
провести.
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ЧАСТИНА 4. КОМБІНОВАНІ СУДИННІ 
МАЛЬФОРМАЦІЇ

Комбіновані судинні аномалії є найскладнішими як для 
діагностики, оскільки мають різноманітні клінічні прояви, 
рідко зустрічаються, так і для лікування, оскільки можуть ура-
жати великі ділянки тіла, різноманітні тканини і мають про-
гресуючий перебіг (Uller W. et al., 2014). 

Синдроми можуть бути генетичними за походженням, та 
не обов’язково спадковими. 

Happle стверджує, що такі порушення є результатом мутації со-
матичних клітин, а не клітин зародкової лінії. Повна гетерозигот-
ність для такої мутації буде або несумісною з життям, або не зможе 
передатися через статеві клітини (Happle R., 1987). Ця гіпотеза під-
тверджена стосовно синдрому Протея (Lindhurst M. J. et al., 2011).

Синдром Sturge–Weber

Синдром Sturge–Weber характеризується капілярною 
мальформацією, що уражає І, ІІ, ІІІ гілки трійчастого нерва 

(рис. 4.1, 4.2). 
Частота його складає 10 % 

у випадку ураження І гілки і 
зростає до 25 % і більше при 
двобічному ураженні І гілки і 
І, ІІ та/або ІІІ (Hook K. P., 2013). 
Пацієнти з ізольованим ура-
женням ІІ або ІІІ гілки ма-
ють низький ризик розвитку 
синдрому. Класичною тріа-
дою синрому Sturge–Weber є 
капілярна мальформація об-
личчя в проекції іннервації І 

Рис. 4.1. Дівчинка С., 1 рік. Синдром 
Sturge–Weber, капілярна мальфор-
мація обличчя і тулуба, глаукома 
лівого ока. 
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гілки трійчастого нерва, очні 
симптоми на іпсилатераль-
ній стороні (глаукома, хоро-
їдальні судинні мальформа-
ції, буфтальм) та аномалії 
головного мозку і оболонок 
(лептоменінгеальні судинні 
мальформації, атрофія го-
ловного мозку, кальцинати, 
розширення хондроїдально-
го сплетення, венозні анома-
лії головного мозку). 

У квітні 1879 року William 
Allen Sturge представив на 
клінічному товаристві Лон-
дона історію дівчинки 6,5 
років Ada Brook з судинною 
плямою правої половини обличчя, шиї і тулуба, у якої також 
відмічався надмірний ріст правої половини тіла. Автор опи-
сує також збільшення правого очного яблука (одна з ознак 
глаукоми). Офтальмологи діагностували міопію і надмірну 
васкуляризацію сітківки. Sturge передбачив, що у дівчин-
ки є також «винні плями правої половини мозку». Frederic 
Parkes Weber опублікував опис клінічних симптомів та впер-
ше описав рентгенологічну картину, проте у його працях не 
згадуються характерні внутрішньочерепні кальцинати. Зго-
дом назва цього синдрому отримала подвійне ім’я цих клі-
ніцистів.

Такі клінічні симптоми як глаукома, судоми, мігренепо-
дібний головний біль в результаті регіонального порушення 
кровообігу в головному мозку потребують ретельного обсте-
ження і лікування (Maraña Pérez A. I. et al., 2016). У випадку 
периорбітального ураження необхідне офтальмологічне об-
стеження, вимірювання очного тиску. При появі клінічних 
симптомів слід негайно виконати МРТ з контрастуванням. 
Дітям без клінічних проявів МРТ доцільно проводити в пла-

Рис. 4.2. Дівчинка К., 1 рік, синдром 
Струджа–Вебера з ураженням усіх 
трьох гілок трійчастого нерва, су-
домний синдром. 
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новому порядку у віці 4–6 місяців. Результати раннього МРТ 
можуть бути нормальними або виявляти розширення хоро-
їдального сплетення чи ознаки локальної прискореної мієлі-
нізації. Характерні лінійні кальцинати в мозкових оболонках, 
аномалії кори мозку та прилеглої білої речовини діагносту-
ють у більш пізньому віці. Іншими патологічними змінами є 
судинні аномалії м’якої мозкової оболонки і атрофія голов-
ного мозку. Рання діагностика є дуже важливою, оскільки до-
цільним є призначення антиконвульсивних засобів до появи 
клінічної картини судом (Baselga E., 2004).

Капілярним мальформаціям при синдромі Струджа–Ве-
бера властиві прогресуючий перебіг та відсутність спонтан-
ного регресу. Найбезпечнішим і найефективнішим способом 
їх лікування є фотодинамічна лазерна (ФДЛ) терапія (Qin et 
al., 2007). З моменту впровадження ФДЛ інші методики лі-
кування КМ розглядають як альтернативні або допоміжні 
(Mulliken J. B., 2013). Слід пам’ятати про потенційну судомну 
активність у пацієнтів з синдромом Sturge–Weber, спалахи 
світла можуть спровокувати у них судоми. Тому лікування 
ФДЛ вимагає загального знеболювання і повинно проводи-
тися у спеціалізованих стаціонарах після повного обстежен-
ня пацієнта. 

Синдром Klippel–Trenaunay 

Синдром Klippel–Trenaunay являє собою комбіновані су-
динні мальформації. Тріаду, що включає судинні мальфор-
мації, варикозне розширення вен, гіперплазію мʼяких тканин 
або кісток вперше описали французькі лікарі Maurice Klippel 
та Trenaunay у 1900 році (Klippel M., Trenaunay P., 1900). На ос-
нові аналізу 51 випадку було встановлено, що синдром вклю-
чає три основні компоненти: 

1. Судинний невус, що поширюється на всю довжину кін-
цівки з метамерним розподілом;

2. Варикозні вени, що проявляються з народження або з 
раннього дитячого віку;
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3. Гіпертрофію усіх тканин на ураженій стороні, особливо 
скелета, що розповсюджується на усі розміри – довжину, ши-
рину, товщину.

Через сім років після опублікування зазначеної статті 
Frederic Parks Weber, австрійський дерматолог, чиє ім’я пов’я-
зане з трьома синдромальними формами судинних аномалій 
(Parkes Weber, Sturge–Weber, Rendu–Osler–Weber), описав у 
своїй статті «гемангіоектатичну гіпертрофію». При поверх-
невому огляді цього повідомлення, ознаки гігантизму та су-
динних мальформацій є такими ж, як і описані Klippel та 
Trenaunay. Проте істотною відмінністю цього стану, пізніше 
названого синдромом Parkes Weber, є наявність численних ар-
теріовенозних нориць. Слід чітко диференціювати ці стани, 
тому що багато авторів, як сучасних, так і в минулому, об’єд-
нують ці дві епонімічні назви як «Klippel–Trenaunay–Weber 
або Klippel–Weber–Trenaunay. Цікаво зазначити, що сам Parkes 
Weber заперечував це об’єднання (Mulliken J. B., Young A. E., 
2013). 

Сучасні методи вимірювання швидкості кровотоку та роз-
мірів артеріовенозних сполучень показують, що пацієнти з 
синдромом Klippel–Trenaunay можуть мати дещо вищу швид-
кість кровотоку в уражених ділянках та підвищене шунтуван-
ня крові через фізіологічні артеріовенозні сполучення, які, 
проте, ніколи не є клінічно значимими (Baskerville P. A. et al., 
1985). 

Згідно з сучасною класифікацією ISSVA, 2014, синдром 
Klippel–Trenaunay належить до судинних мальформацій, 
асоційованих з іншими аномаліями, що включає судинні 
мальформації з повільним кровотоком (венозні, капілярні, 
лімфатичні), варикозно розширені вени (включаючи пер-
систуючі ембріональні вени) та/або надмірний ріст м’яких 
тканин та/або кісток ураженої кінцівки (Dasgupta  R., 
Fishman S.J., 2014). У найбільшому спостереженні, що вклю-
чає 252 пацієнти, всі три клінічні ознаки виявлено у 63 % 
випадків, у решти 37 % наявні два симптоми (Jacob A. G. et 
al., 1998).
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Синдром Klippel–Trenaunay є рідкісною патологією, що зу-
стрічається з частотою 1 випадок на 62 тисячі новонародже-
них (Driscoll D. J., Gloviczki P., 2013).

Існує декілька теорій щодо етіології синдрому Klippel–
Trenaunay. Servelle стверджує, що первинною проблемою є 
обструктивна патологія глибоких вен кінцівок, яка спричиняє 
венозну гіпертензію і призводить до патологічного дрену-
вання венозної крові та надмірного росту тканин (Servelle M., 
1985).

Baskerville P. A. et al. зазначали, що доволі складно поясни-
ти наявність капілярних плям та рудиментарної латеральної 
вени нижньої кінцівки як наслідок гіпоплазії глибоких вен. 
Більше того, 60 – 84 % пацієнтів мали нормальні глибокі вени 
і нормальний дренаж венозної крові. Автори запропонували 
гіпотезу, що основною причиною розвитку захворювання є 
порушення регресу рудиментарної сітки примітивних вен. Ця 
гіпотеза узгоджується з існуванням латеральної ембріональ-
ної вени стегна у більшості (але не у всіх) пацієнтів з синдро-
мом Klippel–Trenaunay. 

Утворення кровоносних судин відбувається внаслідок 
ембріонального васкулогенезу та ангіогенезу (M. Klagsbrun, 
P. A. D’Amore, 2012). Васкулогенез являє собою період ембрі-
огенезу, протягом якого утворюється примітивна судинна 
сітка з поліпотентних мезенхімальних клітин-попередни-
ків. Ангіогенез є процесом, впродовж якого судини-попе-
редники утворюють бруньки для формування нових судин. 
Утворення судинної сітки відбувається у ранній ембріональ-
ний період шляхом збалансованої інтеграції між резорбцією 
(апоптозом) примітивних судинних структур та проліфера-
цією нових судинних каналів. В основі патогенезу синдрому 
Klippel–Trenaunay лежить регіональне порушення апоптозу 
примітивних судинних структур та/або патологічна проліфе-
рація аномальних судинних (або несудинних) структур.

Синдром Klippel–Trenaunay є спорадичним захворю-
ванням, проте в його основі лежать певні соматичні мутації 
(Oduber С. E. U. et al., 2008). Пацієнти з CLOVES синдромом та 
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Klippel–Trenaunay синдромом мають деякі спільні фенотипо-
ві ознаки, зокрема для обох характерні капілярні, лімфатич-
ні та венозні мальформації, надмірний ріст окремих ділянок. 
В обох випадках було виявлено множинні соматичні мутації 
PIK3CA (Kurek K. C. et al., 2012; Luks V. L. et al., 2015). Імовірно, 
клінічні відмінності визначаються часом виникнення гене-
тичних поломок або генетичною схильністю у той час, коли 
виникають соматичні мутації. 

Клінічні прояви синдрому Klippel–Trenaunay є дуже варіа-
бельними. Зазвичай у процес залучена нижня кінцівка (85 %), 
двостороннє ураження виникає у 12,5 % пацієнтів, у 10 % ви-
падків уражаються верхні і нижні кінцівки, а їх перехресне 
двобічне ураження описують у 2,5 % (Samuel M., Spitz L., 1995).

За невеликим винятком, фенотип при народженні визна-
чає клінічні прояви у дитячому та юнацькому віці. Змінними 
клінічними ознаками є наступні:

– шкірні капілярні мальформації можуть ставати світлі-
шими або темнішими;

– шкірні лімфатичні вузлики, виповнені прозорою ріди-
ною, періодично набувають темно-вишневого кольору внаслі-
док крововиливів у порожнину;

– різниця у довжині кінцівок може прогресивно збільшу-
ватися.

Окремі пухлиноподібні утворення можуть зменшуватися і 
навіть зникати по мірі регресу жирової тканини немовляти.

Варикозно розширені вени та лімфедема з часом стають 
помітнішими, тому необхідно чітко інформувати батьків, що 
клінічні прояви можуть змінюватися та в патологічний про-
цес можуть втягуватися інші органи і тканини.

При синдромі Klippel–Trenaunay існує широкий спектр 
шкірних проявів. Колір капілярних мальформацій колива-
ється від світло-рожевого до темно-бордового, вони можуть 
бути плоскими або припіднятими. З часом поверхня ураженої 
шкіри стає бородавчастою внаслідок експансії лімфатичного 
ураження шкіри, на поверхні капілярних плям з’являються 
лімфатичні вузлики діаметром 1 – 2 мм. Ці капілярно-лімфа-
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тичні ураження є чутливими до зовнішніх впливів і можуть 
бути причиною кровотечі, яка виникає спонтанно або внаслі-
док мінімальної травми чи інфекції. Іншими шкірними про-
явами є гіпергідроз та гіпертрихоз.

Збільшення кінцівки в об’ємі зазвичай є результатом лім-
фостазу, венозного набряку та гіпертрофії м’яких тканин. Такі 
пацієнти схильні до інфекційних ускладнень, які часто вини-
кають у ділянці дистальної частини кінцівок, зокрема пароні-
хії і бородавки. Для ураження лімфатичних судин характерне 
повільне загоєння ран (рис. 4.3). 

Рис. 4.3. Дівчинка С., синдром 
Klippel–Trenaunay нижніх кінцівок, 
фото: А – у віці 5 днів, ускладнена 
некрозом в ділянці тилу стопи; В – 
у віці 1 місяць; С – у віці 6 місяців. 
Обширні капілярні мальформації, 
лімфатичні шкірні вузлики з періо
дичною лімфореєю, кровотечею, 
кісткові аномалії. За даними УЗД 
справа визначаються персистуюча 
ембріональна крайова вена і гіпо-
плазія глибоких вен кінцівки. Зліва 
деформація зумовлена лімфоста-
зом, кістковими аномаліями, пато-
логія вен не визначається. 

А В

С
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Кістозні лімфатичні мальформації частіше виникають 
в малому тазі та в заочеревинному просторі (Liu N. F. et al., 
2010). Судинні мальформації, в основному лімфатичні, при-
зводять до істотної деформації зовнішніх статевих органів та 
ускладнень зі сторони сечостатевої системи (Husmann D. A. et 
al., 2008). 

Maari і Frieden у пацієнтів з синдромом Klippel–Trenaunay 
відмічають високу частоту лімфатичних мальформацій кін-
цівки, до яких належать лімфангіектазія, великі лімфатичні 
мальформації, лімфедема, судинні міхурці, псевдоверукозні 
папули. Чітка демаркаційна лінія судинних плям вказує на 
більшу імовірність ураження лімфатичної системи (Maari C., 
Frieden I. J., 2004). Можливий легший перебіг синдрому, для 
якого характерні великі винні плями та незначне ураження 
венозних і лімфатичних судин. У таких пацієнтів ріст кінці-
вок пропорційний, ускладнення виникають рідко (Redondo P. 
et al., 2011).

Більшість ускладнень розвиваються у старшому віці. Вари-
козне розширення вен з’являється з віком, його діагностують 
практично у всіх пацієнтів старше 12 років. Часто персистує 
ембріональна крайова вена стегна, ембріогенез якої описаний 
у розділі «Венозні мальформації». Можливе варикозне розши-
рення вен у басейні великої підшкірної вени.

Багато пацієнтів мають також аномалії глибоких вен, що 
включає їх розширення, формування аневризми, відсутність 
або гіпоплазію венозних клапанів та повну відсутність окре-
мих глибоких вен. Компресія глибоких вен фіброзними тя-
жами описана Servelle M., 1985, та Driscoll D.J. and Gloviczki P., 
2013.

Гіпертрофія м’яких тканин у пацієнтів з синдромом 
Klippel–Trenaunay може бути представлена обмеженим пух-
линоподібним утворенням або мати розповсюджений ха-
рактер, захоплюючи усю кінцівку. Ділянки гіпертрофії пред-
ставлені жировою і фіброзною тканинами та кровоносними 
і лімфатичними судинами. Окрім різниці довжини кінці-
вок описані також інші ураження скелета, зокрема макро-
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дактилія, синдактилія, агенезія фаланг тощо (Gloviczki P., 
Driscoll D. J., 2007). 

Для уточнення діагнозу у немовлят виконують УЗ-дослі-
дження з доплерографією. Кольорова дуплексна сонографія 
дозволяє визначити прохідність більшості вен, як поверхне-
вих, так і глибоких, а також діагностувати патологію глибо-
ких вен, зокрема гіпоплазію, аневризму, атрезію, недостат-
ність клапанів (Qi H. T. et al., 2013). УЗД використовують для 
динамічного спостереження, діагностики тромбоемболічних 
ускладнень.

Сканограма кісток скелета необхідна для документування 
довжини кінцівок та обчислення різниці у довжині.

МРТ має численні переваги для дітей з синдромом Klippel–
Trenaunay. Обстеження не супроводжується променевим на-
вантаженням, дозволяє диференціювати ураження м’язів, кі-
сток та підшкірної клітковини, можна також виявити нориці з 
швидким кровотоком (Ziyeh S. et al., 2004).

Контрастну венографію зазвичай використовують перед і 
після проведення склерозувальної терапії. 

Лікування 
У багатьох пацієнтів наявний набряк м’яких тканин різно-

го ступеня вираженості. Набряк нижніх кінцівок посилюється, 
коли дитина починає ходити і приєднується вплив гравітації 
як додатковий чинник. Причиною набряку є ураження веноз-
них і лімфатичних судин. Використовують еластичний трико-
таж з силою компресії 30–40 або 40–50 мм рт. ст. Компресія 
значно покращує стан пацієнтів з венозним та лімфатичним 
набряком, проте не впливає на гіпертрофію тканин та довжи-
ну кінцівок (Sung H. M. et al., 2015). 

Використання компресійного трикотажу має обмеження 
у дітей раннього віку, для яких характерне негативне сприй-
няття такого одягу, та у випадку шкірних вузликових уражень, 
коли тертя щільного компресійного одягу може провокувати 
збільшення епізодів кровотечі (Driscoll D. J., Gloviczki P., 2013). 

Для поверхневих шкірних вузликів використовують скле-
ротерапію з прямим введенням етанолу, тетрадецилсульфату 
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натрію або полідоканолу в порожнину. Ця методика дозволяє 
контролювати кровотечу і лімфорею, проте не приводить до 
повної ерадикації ураження. Склерозувальну терапію також 
використовують для облітерації поверхневих розширених 
вен. 

Маніпуляції проводять кожні 4 – 8 тижнів. Пацієнти зазви-
чай потребують повторних маніпуляцій для запобігання про-
гресуючій дилатації судин. Лікування варикозно розширених 
вен проводять у більш пізньому віці.

Хірургічне лікування застосовують лише у випадку симп-
томних пацієнтів, які не є кандидатами для проведення менш 
інвазивних маніпуляцій. Судинні операційні втручання вклю-
чають високу перев’язку маргінальної вени стегна, кліпуван-
ня довгих поверхневих вен, флебектомію через короткі шкірні 
розрізи. 

Деякі автори пропонують раннє хірургічне втручання для 
запобігання гемодинамічним проблемам внаслідок веноз-
ної гіпертензії (Baraldini V. et al., 2002). Втручання включали 
кліпування латеральної маргінальної вени стегна, перев’язку 
варикозних вузлів, склеротерапію, лазерну фотокоагуляцію, 
висічення лімфатичних мальформацій. 

В окремих пацієнтів може бути з успіхом використана ре-
зекція гіпертрофованих м’яких тканин. Метою такого втру-
чання є зменшення об’єму, покращення функції, можливість 
носити нормальний одяг (Driscoll D. J., Gloviczki P., 2013). Ви-
далення надмірного об’єму тканин у межах підшкірної кліт-
ковини дає добрі косметичні і функціональні результати, про-
те видалення субфасціальних уражень є менш ефективним і 
потенційно небезпечним. Висічення шкіри, ураженої лімфа-
тичними вузликами, разом з резекцією прилеглої гіпертро-
фованої підшкірної клітковини, зменшує ризик інфекційних 
ускладнень. 

У складних випадках необхідне лікування командою різ-
нопрофільних спеціалістів, яка включає судинних, пластич-
них хірургів, ортопедів, фізіотерапевтів, психологів. 
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Синдром Servelle–Martorell

Синдром Servelle–Martorell, або ангіоостеогіпотрофічний 
синдром, описано як варіант синдрому Klippel–Trenaunay, 
він характеризується уповільненням росту ураженої кінцівки 
(Bircher A. J. et al., 1994). Для нього характерні також наявність 
капілярних плям і диспластичних вен. Судинні плями зазви-
чай більш бліді і не мають прогресуючого перебігу. Не харак-
терні значні венозні мальформації. 

Синдром капілярних мальформацій–артеріовенозних 
мальформацій

Синдром капілярних мальформацій–артеріовеноз-
них мальформацій (Capillary malformation–arteriovenous 
malformation syndrome) описаний відносно недавно – у 2003 
році (Eerola I. et al., 2003). Для нього характерні сімейні випад-
ки, наявність атипових асиметричних капілярних мальформа-
цій рожевого або червоного кольору, овальної чи округлої фор-
ми, з мультифокальним ураженням. Капілярні мальформації 
поєднуються з судинними мальформаціями з швидким кро-
вотоком, які можуть бути шкірними, підшкірними, внутріш-
ньом’язовими, внутрішньокістковими або уражати центральну 
нервову систему. Мутацію RASA1 виявлено у 6 з 17 уражених 
родин. МРТ головного мозку рекомендують як скринінгову 
процедуру для пацієнтів з множинними капілярними плямами 
для виключення судинних мальформацій головного мозку. 

Синдром Протея

Синдром Протея (Proteus syndrome) має прогресуючий пе-
ребіг, мозаїчні прояви, спорадичні випадки, належить до рід-
кісних патологій, трапляється з частотою менше 1 випадку на 
1 мільйон населення, не описано випадків успадкування, про-
те зустрічається у монозиготних близнюків (Brockmannet K. et 
al., 2008). 
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Синдром названо іменем 
грецького морського бога, 
який міг змінювати свою 
форму. 

Клінічними його ознака-
ми є асиметричний надмір-
ний ріст з ортопедичними 
ускладненнями, сполучнот-
канинний невус у ділянці 
долонь і підошов (рис. 4.4), 
доброякісні гамартоми, зо-
крема ліпоми, епідермальні 
невуси, плямиста гіпоплазія 
шкіри, локальна відсутність 
підшкірної жирової клітко-
вини, характерний фенотип 
обличчя (довге обличчя, до-
ліхоцефалія, антимонголо-
їдний розріз очей, низьке 
перенісся, широкі ніздрі і від-
критий рот у спокої) і судинні 
аномалії з повільним крово-
током (капілярні мальфор-
мації, варикозно розширені 
вени, великокістозні лімфа-
тичні мальформації). Майже 
всі пацієнти мають хоча б 
один із перелічених шкірних 
проявів. Вважають, що Joseph 
Merrick, відомий британець, 
що жив у ІХХ столітті і став 
прототипом героя фільму 
«Людина-слон», мав синдром 
Протея (Lindhurst M. J. et al., 2011). Це історія про людську гід-
ність і нелюдські страждання, спричинені незвичним вигля-
дом людини у жорстокому суспільстві. 

Рис. 4.4. Хлопчик М., 8 місяців, син-
дром Протея: А – сполучнотканин-
ний невус в ділянці ступні. В – син-
дактилія 2-3 пальців. 

А

В
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Нерідко складно буває диференціювати синром Протея і 
синдром Кліпеля–Треноне, особливо стосовно проявів судин-
них мальформацій (Hoeger et al., 2004). 

CLOVE синдром

CLOVE синдром є одним із останніх описаних комбінованих 
форм судинних аномалій (Sapp J. C. et al., 2007). Раніше у цих 
пацієнтів встановлювали діагноз синдрому Протея або Кліп-
пеля–Треноне (Alomary A. I. et al., 2010). Автори пропонують 
абревіатуру CLOVE: Congenital Lipomatous Overgrowth (вродже-
ний надмірний ріст жирової тканини), Vascular Malformations 
(судинні мальформації), Epidermal Nevi (епідермальні невуси) 
та описують клінічні прояви синдрому у 7 пацієнтів. У таких 
дітей виявляють різноманітні вади опорно-рухового апарату, 
тому не випадково, що в назві незабаром з’являється літера S 
(CLOVES), яку трактують як skeletal deformities/scoliosis – де-
формації скелета/сколіоз (Alomari A. I., 2009).

Клінічні прояви синдрому є надзвичайно варіабельними, 
тяжкість його коливається від середньої до тяжкої. Пухлино-
подібні утворення м’якої консистенції, безболісні, їх вияв-
ляють у підшкірній клітковині спини, фланків, передньої че-
ревної стінки, аксилярної ділянки, сідниць. Шкіра над ними 
зазвичай уражена капілярними мальформаціями, так звани-
ми «винними плямами» (рис. 4.5).

Для пацієнтів з CLOVES синдромом характерні судинні 
мальформації з повільним кровотоком, венозні і лімфатичні. 
Флебектазії, які розташовані в грудній стінці, верхніх і нижніх 
кінцівках, сприяють тромбоутворенню. Найчастіше венозні 
мальформації зустрічаються в системі непарної-напівнепар-
ної вени і такі пацієнти мають високий ризик тромбоемболії 
легеневої артерії. Mulliken J. B. et al. описали летальний на-
слідок такого ускладнення, у зв’язку з чим рекомендують ви-
користовувати підключений фільтр для пацієнтів з CLOVES 
синдромом. Також перед проведенням запланованих резек-
ційних операцій чи стабілізації хребта з приводу сколіозу 
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Рис. 4.5. Дівчинка Р., 8 років (фото). 
CLOVES синдром: А, В – фото: пух-
линоподібні утворення грудної 
стінки, зумовлені надмірним ро-
стом жирової тканини і лімфатич-
ними, венозними мальформація-
ми. Капілярні плями і лімфатичні 
мальформації шкіри. Лімфостаз 
лівого стегна. Гігантизм 1–2 пальців 
правої стопи; С – МРТ в режимі Т2, 
коронарна проекція, дрібнокістозні 
лімфатичні мальформації грудної 
стінки, заочеревинного простору. 

А В

С

пропонують профілактично проводити ендоваскулярну ла-
зерну облітерацію, або проксимальну емболізацію ендоваску-
лярними спіралями чи хірургічну перев’язку. 

Лімфатичні мальформації є нетиповими, часто виявля-
ються всередині жирових пухлин, в черевній і грудній порож-
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Рис. 4.6. Дівчинка М., 2 роки, CLOVES 
синдром: А – фото, «шкірний не-
вус» (1), пухлиноподібне утворення 
в ділянці спини; В – МРТ в режимі 
Т1, сагітальна проекція; С – МРТ в 
режимі Т2, сагітальна проекція: кі-
стозна лімфатична мальформація 
черевної порожнини і заочеревин-
ного простору (2), надмірне роз-
ростання жирової тканини в ділян-
ці спини (3). 
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нинах. Жирові розростання зазвичай добре васкуляризовані, 
тому можуть швидко рецидивувати після хірургічного вида-
лення (Azizkhan R. G., 2013). Рідше у пацієнтів діагностують 
мальформації зі швидким кровотоком крові – паравертеб
ральні артеріовенозні мальформації. 

Зміни шкіри включають «винні плями», розширені вени, 
лімфатичні пухирці, пігментні плями, епідермальні невуси у 
вигляді злегка припіднятих ділянок шкіри світло-коричнево-
го кольору (рис. 4.6).
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Рис. 4.7. Дівчинка Р., 8 років, CLOVES 
синдром. МРТ органів черевної по-
рожнини в режимі Т2, аксіальна 
проекція, кістозні ЛМ підшкірної 
клітковини і заочеревинного про-
стору. Нирки різних розмірів. 

Рис. 4.8. Дівчинка М., 2 роки, CLOVES 
синдром. Широкий проміжок між І 
і ІІ пальцями стопи («сандальний 
проміжок»). 

Крім того, у пацієнтів зу-
стрічаються вади розвитку, 
назви яких не включено до 
абревіатури. Розміри нирок 
часто є несиметричними: 
одна з них, частіше ліва, біль-
ша (рис. 4.7). Такі діти мають 
високий ризик виникнення 
нефробластоми, тому необ-
хідний систематичний УЗД 
контроль. Іншими симпто-
мами є шлунково-кишкові 
кровотечі, асиметрія обличчя 
і голови. 

Характерними є вади роз-
витку кінцівок, зокрема вели-
кі широкі стопи або кисті, ши-
рокий простір між пальцями 
ніг та різні розміри кінцівок. 
На відміну від синдрому Про-
тея, гіпертрофія наявна уже 
при народженні і прогресує 
повільно, пропорційно росту 
дитини. Широкий проміжок 
між І і ІІ пальцями стопи, так 
званий «сандальний промі-
жок» (рис. 4.8) часто поєдну-
ється з CLOVES синдромом, 
проте не є специфічною оз-
накою. Він також зустріча-
ється при інших синдромах з надмірним ростом, зокрема при 
дисемінованих капілярних мальформаціях з надмірним ро-
стом (DCMO), синдромі Кліппеля–Треноне, макроцефалії–КМ, 
краніофронтоназальній дисплазії, а також у здорових людей.

Описані різні варіанти ураження спинного мозку у паці-
єнтів з CLOVES синдромом. Безпосереднє проникнення гіпер-
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трофованих жирових мас через міжхребцеві отвори в епіду-
ральний простір може спричинити компресію спинного мозку 
або корінців. Переповнені розширені вени твердої мозкової 
оболонки всередині спинномозкового каналу можуть імітува-
ти ефект «пухлини», тобто викликати клініку компресії тка-
нини спинного мозку. Зустрічаються рідкісні паравертебраль-
ні артеріовенозні мальформації, при яких виникає венозна 
гіпертензія у паравертебральному сплетенні, спричиняючи 
рефлюкс в епідуральні вени, і, як наслідок, порушення функції 
спинного мозку (Alomari А. І. et al., 2011). 

Не усі пацієнти мають повний комплекс перерахованих 
ознак, частіше це комбінація певних симптомів, деякі з них 
є прихованими. Тому таким пацієнтам необхідне обстеження 
вузьких спеціалістів з призначенням комплексу додаткових 
інструметальних обстежень. 

Використовуючи сучасні технології для швидкого виділен-
ня і аналізу ДНК з клінічних і патологоанатомічних зразків 
багатодисциплінарна команда спеціалістів Бостонського ди-
тячого шпиталю, до якої входили генетики, патологи і хірур-
ги, ідентифікувала генетичну основу CLOVES синдрому. 

Вчені встановили, що від 6 до 60 відсотків клітин у кожно-
му зразку ураженої тканини містить мутацію гена, названого 
PIK3CA, який є ключовою частиною молекулярної регуляції 
поділу і росту клітин (Luks V. L. et al., 2015). У результаті му-
тації відбувалося прискорення росту тканини за відсутності 
зовнішніх сигналів регулювання росту. В неуражених ткани-
нах мутації не виявлено.

Отже, CLOVES синдром є результатом соматичної мозаїч-
ної мутації – мутації, яка виникає лише в певній частині клі-
тин, а не в клітинах різних тканин організму. 

Пренатальні ознаки CLOVES синдрому були описані Sapp J. C. 
et al. (2007) та Fernandez-Pineda І. et al. (2010). Пренатальні клі-
нічні ознаки включають множинні накопичення рідини у під-
шкірній клітковині тулуба з внутрішніми перетинками, що 
нагадують ЛМ, локальне розширення заднього середостіння і 
заочеревинного простору та виступаючі широкі стопи. 
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При патоморфологічному дослідженні зразків виявляють 
дрібнокістозні ЛМ, ВМ або артеріовенозні фістули, що зазви-
чай супроводжуються надмірним ростом адипоцитів, підви-
щеним вмістом колагену. Типовим також називають прохо
дження дрібних аномальних венозних каналів через жирову 
клітковину (Kurek K. C. et al., 2012).

На сьогодні радикальний спосіб лікування синдрому неві-
домий. Хірургічне втручання має за мету полегшити перебіг 
захворювання та запобігти його прогресуванню. Плануючи 
оперативне втручання слід пам’ятати, що аномальні розши-
рені вени у пацієнтів з CLOVES є передумовою високого ризи-
ку тромбоемболічних ускладнень, в тому числі й тромбоембо-
лії гілок легеневої артерії (Alomari et al., 2010). 

Надмірний ріст тканин, макродактилія спричинені над-
мірним ростом фіброзно-жирової тканини та судинними 
мальформаціями різного ступеня вираженості. У багатьох па-
цієнтів з синдромом Кліппель–Треноне або СLOVES синдро-
мом значна гіпертрофія однієї стопи супроводжується гіпер-
трофією іншої стопи внаслідок фіброзно-жирових розростань 
без судинних мальформацій (Mulliken J. B., 2013). МРТ дозво-
ляє верифікувати судинний компонент. Плануючи хірургічне 
втручання необхідно диференціювати компоненти зі швид-
ким та повільним кровотоком. Мальформації зі швидким кро-
вотоком потребують передопераційної емболізації і широкої 
резекції, тоді як при мальформаціях з повільним кровотоком 
достатньо резекційних операцій. 

Для безболісного, максимально комфортного носіння 
взуття втручання виконують як на м’яких тканинах, так і на 
кісткових структурах. Використовують наступні втручання:

– резекція м’яких тканин;
– ампутація пальців;
– епізіодез;
– повна або часткова ампутація. 
Після визначення характеру уражень необхідно скласти 

план хірургічних втручань, оскільки необхідні численні опе-
рації. Протягом росту дитини деформації та надмірний ріст 
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можуть погіршуватися, що потребуватиме повторних втру-
чань. 

Синдром блакитних гумово-міхурних невусів

Синдром блакитних гумово-міхурних невусів (Bean син-
дром) є рідкісною формою судинних аномалій, що характе-
ризується множинними венозними мальформаціями, які 
найчастіше уражають шкіру і внутрішні органи. Найнебезпеч-
нішим ускладненням є тривалі шлунково-кишкові кровотeчі, 
що призводять до хронічної анемії і необхідності у повторних 
гемотрансфузіях.

Частота захворювання у популяції невідома, оскільки усі 
опубліковані статті містять лише опис поодиноких випадків, 
яких нараховано загалом близько 200. 

У 1860 році Gascoyen описав випадок смерті 44-річного 
чоловіка від компресії верхніх дихальних шляхів великим су-
динним утворенням, що займало половину обличчя. У паці-
єнта були також численні «невуси» у різних ділянках тіла. При 
аутопсії було виявлено декілька «гемангіом» у печінці і кишеч-
нику. Майже через століття William Bennett Bean (1958) опи-
сав подібні поєднання шкірних та кишкових «гемангіом» та 
назвав їх терміном «blue rubber bleb nevus syndrome (BRBNS)» 
(синдром блакитних гумово-міхурних невусів). Синдром та-

кож отримав назву Bean син-
дром, за прізвищем автора, 
який дав найповніший його 
опис (Bean W. B., 1958). Bean 
перший привернув увагу до 
унікальних властивостей 
шкірних судинних уражень, 
які являють собою м’які утво-
рення темно-синього кольо-
ру, які легко стискаються і 
нагадують за консистенці-
єю гумові кульки (рис. 4.9). 

Рис. 4.9. Венозний вузлик в ділянці 
долоні (вказано стрілкою).
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Рис. 4.10. Дівчинка К., 9 років, Bean синдром: А – ФЕГДС: судинне утворен-
ня в нижній третині стравоходу (стрілка); В – ФЕГДС: венозні мальфор-
мації в ділянці шлунка (зірочка); С – інтраопераційне фото: через серозну 
оболонку просвічуються численні венозні мальформації (окремі вказані 
стрілками); D – інтраопераційне фото: велике вогнище з трансмуральним 
поширенням (біла стрілка).
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У  ацієнтів може бути від декількох до сотень шкірних ура-
жень. 

Деякі автори відмічають кореляцію між кількістю шкірних 
та органних вогнищ (Fishman S. J., Young A. E., 2013), проте у 
нашому випадку поодинокі ураження в ділянці долоні і гомі-
лок поєднувалися з сотнями уражень шлунково-кишкового 
тракту і печінки (рис. 4.10).

  

  

 

*
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Шкірні прояви існують від народження, проте зазвичай 
діагноз у цьому віці не встановлюють, враховуючи рідкіс-
ність патології та відсутність настороженості педіатрів і дер-
матологів, до яких найчастіше вперше звертаються батьки 
пацієнтів. Шлунково-кишкові кровотечі вперше виникають 
у ранньому віці і тривають впродовж всього життя. Масивна 
раптова кровотеча виникає вкрай рідко. Зазвичай пацієнти 
страждають від хронічної постгеморагічної анемії, довічно 
потребуючи замісної терапії препаратами заліза і повтор-
них переливань крові. На жаль, неможливо передбачити, які з 
множинних шлунково-кишкових вогнищ можуть стати при-
чиною кровотечі. 

Іншими можливими ускладненнями є заворот, інвагіна-
ція кишечника, некроз слизової оболонки кишки (Huang W., 
Rhodes A., 2012). 

У пацієнтів з Bean вогнища венозних мальформацій мо-
жуть зустрічатися також в інших органах і тканинах, зокрема в 
головному мозку, печінці, селезінці, нирках, легенях, бронхах 
тощо (Gilbey L. K., Girod C. E., 2003). Тому окрім характерної 
для цього захворювання шлунково-кишкової кровотечі мо-
жуть виникати такі ускладнення як кровохаркання, метрора-
гія, гематурія. 

Рис. 4. 11. Світлова мікроскопія, забарвлення гематоксилін-еозином, А - 
збільшення ×10. Великі венозні канали, що уражають підслизовий і м’я-
зовий шари. В – збільшення ×40. Тонкостінні канали з нерівномірними 
м’язовим шаром.

А В
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Переважна більшість випадків захворювання є спорадич-
ними, зареєстровані випадки аутосомно-домінантної переда-
чі. Проте жодних молекулярно-генетичних передумов виник-
нення захворювання не опубліковано. 

Діагностика Bean синдрому з використанням променевих 
методів візуалізації затруднена і не має характерних ознак. 
МРТ у режимі Т2 демонструє локальний високий сигнал, як і 
при інших венозних мальформаціях. Ураження тонкої кишки 
погано візуалізуються як на МРТ, так і на КТ, також вони до-
стовірно не виповнюються контрастом при виконанні ангіо-
графії (Kassarjian A. et al., 2003). 

Патогномонічні симптоми виявляють під час ендоскопіч-
ного обстеження. 

Для оцінки стану слизової оболонки тонкої кишки може 
бути використана капсульна ендоскопія як неінвазивний ін-
формативний спосіб візуалізації (Barlas A. et al., 2008). 

Однозначно проблема лікування Bean синдрому не вирі-
шена. Шкірні ураження зазвичай швидко не прогресують і не 
потребують активного втручання, проте у деяких випадках 
виникає необхідність їх видалення у зв’язку з косметичними 
дефектами.

Численні лікувальні стратегії було запропоновано для зу-
пинки кровотечі у пацієнтів з Bean синдромом, включаючи 
антиангіопроліферативні препарати і ендоскопічні підходи. 
Деякі автори використовують виключно фармакологічні пре-
парати, без хірургічного втручання чи ендоскопічних маніпу-
ляцій, наприклад інтерферон і кортикостероїди (Boente M. C. 
et al., 1999), октреотид (Gonzalez D. et al., 2001).

Ендоскопічні методи лікування включають аргонову коа-
гуляцію, лігування, склерозування, кліпування окремих вог-
нищ (Singh R. A., Haber G. B., 1999; Ng W. T., Kong C. K., 2003; 
Grammatopoulosa A. et al., 2013). 

Неефективність лікувальних методик у більшості випадків 
спонукала клініцистів поєднувати різні способи лікування. 
Описана спроба поєднання ендоскопічної лазерної коагуляції 
та курсів стероїдної терапії (Dieckmann K. et al., 1994).
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У деяких випадках автори обмежуються симптоматичною 
терапією, яка включає корекцію анемії шляхом призначення 
препаратів заліза та повторних гемотрансфузій (Jin X. L. et al., 
2014). 

Оскільки судинні ураження BRBNS узгоджуються з вродже-
ними судинними аномаліями більше, ніж з проліферативни-
ми пухлинами, не дивно, що антиангіогенні препарати, такі 
як кортикостероїди та інтерферон, не дають очікуваного тера-
певтичного ефекту. З іншого боку, вроджені вади розвитку не 
повинні відновлюватися після резекції. Однак багато авторів 
вважають хірургічне втручання надмірно агресивним та нее-
фективним при множинних венозних мальформаціях, оскіль-
ки вони часто рецидивують після видалення (Gonzalez D. еt al., 
2001; Ng W. T., Kong C. K., 2003). З проблемою рецидиву ве-
нозних мальформацій ми зустрілися і у нашій практиці, коли 
після повного видалення венозних мальформацій шлунка з 
аргоновою коагуляцією ми спостерігали нові ділянки уражень 
уже через три місяці після операції (рис. 4.12).

Найбільший клінічний досвід хірургічного лікування паці-
єнтів з Bean синдромом представлено групою лікарів Бостон-
ського дитячого шпиталю (Fishman S. J. et al., 2005), їм довелося 

Рис. 4.12. Дівчинка К., 9 років, Bean синдром. ФЕГДС: А – рецидив в ділянці 
видалених судинних утворень (1); В – нові вогнища на слизовій оболонці 
шлунка (2).

А В
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2
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лікувати 10 пацієнтів. Автори пропонують радикальне хірур-
гічне видалення усіх вогнищ шлунково-кишкового тракту, не-
залежно від їх кількості, локалізації та тривалості операції. В 
останніх 6 пацієнтів було проведено повну інтраопераційну 
ендоскопію шлунково-кишкового тракту. Середня тривалість 
операції складала 14 годин (діапазон 7–23 години), було ви-
далено від 4 до 557 (в середньому 137) вогнищ. Рецидив кро-
вотечі виник в одного пацієнта, в двох інших діагностовано 
резидуальні вогнища. 

Враховуючи відсутність єдиного ефективного методу лі-
кування, значний інтерес викликає використання нових фар-
макологічних засобів. Зокрема, у 2012 році Yuksekkaya et al. 
вперше повідомили про ефективне використання низьких 
доз рапаміцину (сіролімусу) у 8-річної дівчинки з BRBNS, що 
проявлявся шкірними ураженнями, рецидивуючими шлунко-
во-кишковими кровотечами та масивною внутрішньом’язо-
вою гематомою. Після призначення сіролімусу швидко змен-
шилися у розмірах шкірні ураження і гематома, припинилися 
шлунково-кишкові кровотечі. Автори не виявили жодних по-
бічних ефектів після 20-місячного періоду призначення пре-
парату. 

Проте досвід використання препарату невеликий і відсутні 
дані стосовно того, чи відновиться кровотеча після припинен-
ня лікування (Dasgupta R., Fishman S. J., 2014). 

Висновки

Комбіновані судинні мальформації виділено в окремі син-
дроми, для більшості з яких ідентифіковано генетичні мута-
ції, визначено механізм передачі і ризик захворюваності.

Комбіновані судинні мальформації є рідкісними патоло-
гічними станами, яким властиві різноманітність клінічних 
проявів і прогресуючий перебіг. 

Судинний компонент зазвичай поєднується з патологією 
інших тканин і органів, зокрема з патологічним розростанням 
фіброзної і жирової тканин, скелетними аномаліями.
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Прогресування захворювання призводить до виникнення 
больового синдрому, порушення функції і розвитку усклад-
нень (тромбоемболічних, інфекційних).

Лікування комбінованих судинних мальформацій зазви-
чай складне і тривале та потребує мультидисциплінарного 
підходу за участі лікарів різних спеціальностей, які мають 
досвід у лікуванні судинних аномалій. 
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ЧАСТИНА 5. ВПЛИВ СУДИННИХ АНОМАЛІЙ 
НА РОЗВИТОК ОПОРНО-РУХОВОГО АПАРАТУ

Судинні вади мають здатність впливати на розвиток 
опорно-рухового апарату. Характер цього впливу визнача-
ється типом тканин, які залучені у процес (шкіра, підшкірна 
клітковина, м’язи, фасція, кістка) та видом аномальних судин 
(артерії, вени, капіляри, лімфатичні судини). Судинні анома-
лії можуть спричинити пригнічення або стимуляцію росту, 
що призводить до асиметрії і порушення функції (Breugem 
et al., 2004). Лікар-ортопед, який займається лікуванням цієї 
групи пацієнтів, повинен використовувати ту ж терміно-
логію, що і колеги-хірурги, які працюють у галузі судинних 
аномалій. Зокрема, слід дотримуватися основного поділу 
судинних аномалій на судинні пухлини і судинні мальфор-
мації (Wassef M. et al., 2015). У судинних мальформаціях ви-
діляють дві основні категорії вад – судинні мальформації зі 
швидким кровотоком, які утворені аномальними стовбуро-
вими артеріями, артеріовенозними норицями або артеріове-
нозними аномаліями, та судинні мальформації з повільним 
кровотоком, які утворені капілярами, лімфатичними судина-
ми, венами. Окремо виділяють комбіновані види судинних 
мальформацій, які можуть характеризуватися як повільним, 
так і швидким кровотоком. Ці складні форми часто виклика-
ють гіперплазію м’яких тканин і стимулюють надмірний ріст 
скелета.

Порядок проведення медичного огляду опорно-
рухового апарату

Функціональні і анатомічні порушення опорно-рухового 
апарату у дітей з судинними мальформаціями в більшості ви-
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падків мають прогресуючий перебіг і корелюють з тяжкістю 
судинних змін.

Комплексне обстеження опорно-рухового апарату має 
включати наступні компоненти.

1. Загальний огляд:
– дослідження ходи, виявлення кульгавості;
– оцінка постави, виявлення стійких порушень осі хребта у 

фронтальній і сагітальній площинах;
– використання допоміжних ортопедичних пристосувань, 

які полегшують пересування – тростина, милиці, ходунки, ін-
валідний візок.

2. Місцеве дослідження:
– виявлення наявності деформації, вкорочення і асиметрії 

кінцівки;
– опис шкіри – забарвлення, цілісність, температура і 

шкірні висипання;
– верхні кінцівки: дослідження осі кінцівки, діапазону ру-

хів у суглобах, вимірювання сили, наявність асиметрії, вкоро-
чення, припухлості, набряку, болю;

– нижні кінцівки: дослідження осі кінцівки, діапазону ру-
хів у суглобах, вимірювання сили, наявність асиметрії, вкоро-
чення, припухлості, набряку, болю. 

При огляді насамперед потрібно звернути увагу на поставу і 
характер ходи. Кульгавість може бути спричинена вкороченням 
кінцівки, обмеженням рухів у суглобі, зниженням сили м’язів або 
болем. Слід документувати об’єм рухів у суглобах кінцівки, вимі-
рювання їх конфігурації, наявність або відсутність болю при рухах. 
Також необхідно визначити рейтинг сили у всіх групах м’язів. Під-
лягають обов’язковому опису місцеві зміни шкіри, наявність різни-
ці температури, зміна об’єму при стисканні, характеристика місце-
вого кровотоку, що визначається при доплерівському скануванні. 
Вимірювальну стрічку використовують для визначення обхвату і 
довжини кінцівок, ця процедура повинна бути обов’язковим ком-
понентом кожного ретельного обстеження пацієнта з судинними 
аномаліями. Точний розмір локальної судинної мальформації має 
бути виміряний і задокументований (рис. 5.1).
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Після завершення огляду пацієнта лікар повинен визначи-
ти характер циркуляторних змін (сповільнення або приско-
рення току крові в ураженій ділянці), ступінь порушення ана-
томічного розвитку опорно-рухового апарату, його вплив на 
функцію, а також спрогнозувати вплив судинної мальформа-
ції на подальше прогресування виявлених патологічних змін. 

Рис. 5.1. Дівчинка П., 12 років. Лімфатична мальформація правої верхньої 
і нижньої кінцівок, надмірний ріст правої нижньої кінцівки: А – фото у 
вертикальному положенні; В – вимірювання обхвату нижніх кінцівок; С – 
вимірювання обхвату верхніх кінцівок. 

А
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Ортопедичні прояви судинних мальформацій

Вади розвитку груднини

Оригінальний акронім PHACE не включає екстракраніофа-
ціальні аномалії. Проте добре відомо, що сегментарні гемангіо-
ми обличчя і шиї поєднуються з незарощенням груднини і над-
пупковим швом (Gorlin R. J. et al., 1994; Mulliken J. B., 2013). Інколи 
шкірна гемангіома знаходиться над розщепленням груднини. 
Найпоширенішим місцем розщеплення є руків’я груднини. Для 
включення стернальних аномалій до акроніму PHACE було дода-
но літеру S (Metry D. W. et al., 2001). S також може відображати на-
явність надпупкового шва (supra-umbilical raph) (рис. 5.2)).

Рис. 5.2. Дівчинка Б., PHACE син-
дром: А – фото у 2 місяці – сегмен-
тарні гемангіоми обличчя і роз-
щеплення груднини, через шкіру 
просвічується перикард (1); В– фото 
після операції корекції розщеплен-
ня груднини, виконаної за методом 
Jewett у модифікації клініки; С – 
надпупковий шов. 

А В
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Хірургічне лікування розщеплення груднини у дітей до 
року проводять за методикою Jewett (1955 р.), коли дефект 
може бути закритий місцевими тканинами (без хондротомії). 
У дітей старше 1 року при ригідній грудній стінці операцію 
виконують за методикою Sabiston (1958 р.), з парастерналь-
ною субокісною хондротомією. 

Різниця довжини кінцівок 

Судинні вади розвитку, як правило, пов’язані з осьовим 
порушенням довжини кінцівок внаслідок надмірно швид-
кого росту або його пригнічення. При дослідженні великої 
групи пацієнтів Kim зі співавторами (Kim Y. W. et al., 2006) 
виявили, що не залежно від виду судинної мальформації – 
венозна, артеріовенозна, капілярна, лімфатична чи їх по-
єднання, – різниця у довжині ніг не перевищувала 2 см. Це 
спостереження суперечить загальній логіці та більшості ві-
домих клінічних спостережень, згідно з якими найістотні-
ша різниця у довжині кінцівок спостерігається у пацієнтів 
з мальформаціями зі швидким кровотоком (артеріовеноз-
ними) (Enjolras O. et al., 2004). Мальформації з повільним 
кровотоком менш вірогідно пов’язані зі стимуляцією росту, 
ніж артеріальні ураження. Синдром Кліппеля–Треноне (КТС) 
є комбінованою мальформацією з повільним кровотоком, 
що включає капілярні, венозні та лімфатичні мальформації 
(КВЛМ) і часто поєднується з прискоренням росту кінцівки 
(Driscoll D. J. et al., 2013). Тим не менше, у 10 % пацієнтів з 
КТС відмічається вкорочення кінцівки на стороні ураження 
(Kasser J. R., Spencer S. A., 2013). Інколи капілярні мальформа-
ції з гіпоплазією м’яких тканин, зокрема шкірна мармурова 
телеангіектазія, пов’язані з пригніченням росту (Bircher A. J. 
et al., 1940). Дифузні капілярні мальформації часто супрово-
джуються розростанням м’яких тканин, інколи збільшенням 
довжини кінцівки (рис. 5.3).

Стимуляція росту кінцівки часто відбувається при 
мальформаціях зі швидким кровотоком, наприклад при син-
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дромі Паркса–Вебера, коли 
існують численні мікроарте-
ріовенозні нориці у шкірі та 
м’язах. 

Вимірювання

Документування різни-
ці довжини кінцівок вимагає 
як фізикального досліджен-
ня, так і рентгенологічного. 
Слід пам’ятати, що згинальні 
установки в суглобах кінцівки 
можуть викликати невідпо-
відність довжини кінцівок, як 

це відбувається при підошвовому згинанні стопи. Досліджуйте 
пацієнта у положенні стоячи. Асиметрія таза, його нахил у біль-
шості випадків свідчать про різну довжину кінцівок (рис. 5.4). 

Підкладання компенсаторного блока під вкорочену кін-
цівку дозволяє стабілізувати таз і документується як функці-
ональна різниця у довжині кінцівок. Компенсаторний блок 
використовується як доповнення до вимірювання стегнової 
і великогомілкової кісток і дозволяє врахувати вкорочення, 
пов’язане з наявністю згинальних контрактур, різницею висо-
ти стоп. Це найточніший спосіб оцінки функціональної різни-
ці довжини нижніх кінцівок. Радіологічні методи дозволяють 
лише виміряти довжину стегна і гомілки та не дають уявлення 
про функціональне вкорочення. 

Інший спосіб полягає у використанні сантиметрової стріч-
ки для визначення відстані від передньої верхньої ості клу-
бової кістки до медіальної кісточки. Ця величина називається 
«істинною» різницею довжини нижніх кінцівок. Також різ-
ницю у довжині кінцівок можна визначити за результатами 
вимірювання відстані між пупком і медіальною кісточкою. 
Однак при несиметричному положенні ніг результати дослі-
дження можуть виявитися неточними. 

Рис. 5.3.  Хлопчик С., 2 місяці, син-
дром Кліппеля-Треноне. Капілярні 
плями і прискорений ріст правої 
нижньої кінцівки. 
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Перш ніж приступати до лікування, важливо визначити, 
очевидна різниця у довжині кінцівок є анатомічною, істин-
ною, чи вторинною, функціональною, спричиненою суглобо-
вими контрактурами. На додаток до фізикального дослі-
дження довжину кісток скелета визначають за результатами 

Рис. 5.4. Дівчинка Т., 12 років. Венозна 
мальформація правої нижньої кінцівки, 
ускладнена атрофією м’язів, контрак-
турою колінного суглоба, вкороченням 
кінцівки. А – фото у вертикальному по-
ложенні (видима різниця довжини кін-
цівок, асиметрія таза, сколіоз); В – МРТ 
демонструє судинне ураження м’язів 
нижньої кінцівки.А

В
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рентгенографії. Рентгенологічні дослідження виконують як 
правило з інтервалом 1–2 роки для того, щоб документувати 
ступінь зміни довжини кінцівок під час росту дитини. Частота 
цих рентгенологічних вимірювань може збільшуватися при 
«скачках росту» з метою належного планування часу епіфізіо
дезу. 

Зазвичай різниця у довжині кінцівок у дітей з судинними 
мальформаціями залежить від тяжкості вади на стороні ура-
ження. Цю різницю помітно уже в ранньому дитинстві і вона 
повільно зростає з віком. Shapiro F. (1987) відмічає тенденцію 
до постійної стимуляції або гальмування росту кінцівок за 
наявності судинної мальформації. Він виявив, що надмірне 
збільшення довжини кінцівки відбувається пропорційно до 
росту і, як правило, проходить з тими ж темпами по відношен-
ню до нормального росту. 

Скелетний ріст обох кінцівок протягом тривалого часу 
можна зобразити у вигляді графіка, для полегшення аналізу та 
прогнозування останнім часом запропоновано багато таблиць 
(Green W. T., Anderson M., 1960; Moseley C. F., 1978; Paley D. et 
al., 2000; Kasser J. R., Spencer S. A., 2013). Наприклад, метод, 
запропонований Paley D. et al. (2000), базується на графіках 
росту нормальної стегнової і малогомілкової кісток, розро-
блених Green W. T. and Anderson M. (1960). Використовуючи 
доступні бази даних Paley D. et al. визначили довжину стегно-
вої і великогомілкової кісток залежно від зрілості скелета за 
допомогою визначення довжини кісток у кожній віковій групі 
і визначили відсоток для кожної групи пацієнтів. Отримане 
в результаті число було назване «мультиплікатором». Вико-
ристовуючи «мультиплікатор» автори отримали формулу для 
прогнозування невідповідності у довжині кінцівки і кількість 
сантиметрів, на яку потенційно залишилося вирости кінців-
ці. Точність цих формул була перевірена шляхом оцінки двох 
груп пацієнтів з вродженим укороченням нижніх кінцівок, 
яким було виконано епіфізіодез або подовження кінцівок. 
Цей метод може бути також використаний для прогнозуван-
ня невідповідності довжини кінцівок у пацієнтів з судинними 
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мальформаціями для того, щоб мати уявлення про можливу 
різницю у довжині ніг до завершення росту. Загалом, якщо є 
прогресування вкорочення удвічі впродовж трьох років, мож-
на передбачити приблизну невідповідність довжини ніг у пев-
ному віці. Цей метод може бути використаний як основа для 
інформування батьків і для вибору варіантів лікування. 

Лікування

Різницю в довжині ніг менше 2 см слід компенсувати за 
допомогою ортопедичного взуття або устілок для покра-
щення ходи, тазового балансу і профілактики вторинного 
викривлення хребта. У тих випадках, коли різниця довжини 
ніг більше 2 см, слід розглядати питання щодо операційного 
лікування. Епіфізіодез є найпоширенішою процедурою для 
вирівнювання ніг у пацієнтів з різницею у довжині від 2 до 
5 см. Корекція досягається за рахунок операційного раннього 
закриття дистальної або проксимальної росткової зони стег-
нової кістки на подовженій кінцівці. При більшості судинних 
мальформацій затримка росту є процедурою вибору. Для того, 
щоб втручання було успішним, час проведення операції і ви-
бір ділянки росту, яка підлягає епізіодезу, є критичними. 

Збільшення кінцівки в об’ємі документується на основі 
циркулярного вимірювання сантиметровою стрічкою. Збіль-
шення кінцівки середнього ступеня при судинних мальфор-
маціях досить часто помилково трактують як гемігіпер-
трофію. Слід зазначити, що збільшення кінцівки в об’ємі 
відбувається доволі повільно. Швидкі зміни об’єму, особливо 
у поєднанні з больовими відчуттями, зазвичай пов’язані з ін-
шими причинами, такими як інфекція, тромбоз, пухлина, що 
потребує подальшої клінічної оцінки. Пацієнтам з судинними 
мальформаціями кінцівок доцільно виконати МРТ, на основі 
якого можна виявити патологічно змінені тканини, а також 
отримати характеристику кровотоку. Лікування збільшеної в 
об’ємі кінцівки включає різні компресійні заходи або резек-
цію змінених тканин. Компресійний трикотаж використову-
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ють у випадках, коли рідина (кров або лімфа) накопичується 
в інтра- або екстравазальних просторах. Якщо приймається 
рішення на користь хірургічного втручання, слід впевнитися, 
що висічення гіпертрофованої підшкірної клітковини дозво-
лить зменшити об’єм і не поставить під загрозу функцію м’я-
зів. За допомогою МРТ можна визначити границі, в яких мож-
на висікати змінені тканини, не захоплюючи м’язів.

Ліпосакція може бути альтернативою хірургічному ви-
січенню в окремих випадках дифузного розростання жиро-
вої клітковини, вона також може бути ефективною при лім-
фостазі. 

Є пацієнти, у яких видалення ділянки, ураженої судинною 
мальформацією, може бути життєво необхідним, зокрема у 
випадку системної декомпенсації, втрати функції кінцівки. 
Наприклад, при синдромі Паркса–Вебера з масивною гіпер-
трофією кінцівки та серцевою недостатністю показана ам-
путація кінцівки. За умови збереження функції кінцівки хі-
рургічне втручання краще обмежити видаленням підшкірної 
жирової клітковини. Слід уникати резекції м’язів, які дифузно 
уражені судинними мальформаціями, наприклад при синдро-
мі Кліппеля–Треноне або великих венозних і лімфатичних 
мальформаціях.

Фіброзно-жирова судинна аномалія (fibro-adipose 
vascular anomaly – FAVA)

Цей акронім об’єднує підгрупу внутрішньом’язових веноз-
них мальформацій, які добре реагують на резекцію нефунк-
ціональних м’язів. Пацієнти з фіброзно-жировою аномалією 
як правило скаржаться на прогресуючий виснажливий біль в 
уражених м’язах з розвитком контрактур суглобів. Найпоши-
ренішою локалізацією є м’язи стегна, гомілки і передпліччя. 

МРТ показує складну картину ураження м’язових волокон, 
що полягає в заміні їх розростаннями фіброзної і жирової 
тканин, а також наявністю флебектазій. Екстрафасціальні ура-
ження складаються з жирових розростань, патологічно зміне-
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них вен, іноді аномально розвиненої лімфатичної сітки. Гісто-
логічні особливості полягають у наявності щільної фіброзної 
тканини, лімфатичних мальформацій і супроводжуються 
атрофією скелетних м’язів. Ці зміни не реагують на склероте-
рапію. Уражена ділянка може бути ефективно і безпечно вида-
лена в багатьох випадках з наступним істотним зменшенням 
болю і покращенням функції (Alomari A. I. et al., 2014). 

Слід враховувати, що FAVA клінічно, радіологічно і гісто-
патологічно відрізняється від внутрішньом’язових венозних 
мальформацій, для цієї аномалії характерними є фіброз-
но-жирове переродження ураженого м’яза, флебектазія і ви-
ражена симптоматика. Дуже важливо диференціювати ці 
захворювання якомога раніше для того, щоб передбачити клі-
нічний перебіг і уникнути зайвих лікувальних маніпуляцій. 

Генералізовані лімфатичні мальформації

Дифузна остеопенія може супроводжувати такі патоло-
гічні стани як генералізована лімфатична аномалія, хвороба 
Gorham–Stout. Ці два захворювання лише недавно стали ди-
ференціювати, виходячи з результатів променевих методів 
візуалізації кісток. Хвороба Gorham–Stout характеризується 
прогресуючим остеолізисом з 
втратою кортикального шару 
кістки, це захворювання ще 
називають «хворобою зник-
нення кісток», «хворобою 
фантомних кісток» (рис. 5.5). 

Патогенез цього захворю-
вання вивчений погано. Згід-
но із запропонованими гіпо-
тезами, остеолізис може бути 
спричинений проліферацією 
тонкостінних синусоїдаль-
них лімфатичних каналів або 
розчиненням кортикального 

Рис. 5.5. Дівчинка Б., 2 роки. Хво-
роба Gorham–Stout. На оглядовій 
рентгенограмі не візуалізується 
ліва ключиця. 
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шару остеокластами, які мігрують з прилеглих м’яких тканин. 
З часом кількість уражених кісток зростає. 

При генералізованій лімфатичній мальформації ураження 
локальні, відмежовані, їх ще називають «штампованими». Різ-
ниться також поширеність ураження при цих захворюваннях. 
Для хвороби Gorham–Stout характерне ураження в межах пев-
них суглобів, при генералізованій лімфатичній мальформації 
у патологічний процес втягуються віддалені кістки. 

Згідно з дослідженнями Lala та співавторів (Lala S. et al., 
2013), при обох захворюваннях найчастіше уражаються ребра, 
череп, шийний відділ хребта, плечова кістка, ключиця, лопатка. 

Кісткові зміни добре візуалізуються на оглядових рент-
генограмах і КТ, а для візуалізації кісткового мозку і м’яких 
тканин потрібно виконати МРТ. Рентгенологічні методи до-
слідження дозволяють встановити діагноз і диференціювати 
лімфатичні мальформації від інших уражень кісток, таких як 
множинні мієломи і аневризмальні кісти кісток. Проводити 
діагностичну пункцію з метою гістологічного дослідження 
недоцільно, оскільки після пункційної біопсії ребер описано 
хілоторакс, поява якого істотно погіршує перебіг захворюван-
ня (Trenor C. C., Chaudry G., 2014). 

Внутрішньосуглобові і позасуглобові судинні 
аномалії 

Рухи в суглобах здійснюються практично без тертя завдя-
ки взаємодії конгруентних хрящових суглобових поверхонь і 
суглобовій рідині, яка продукується синовіальною оболонкою. 
М’язи і сухожилля, які проходять перпендикулярно до лінії суг-
лоба, створюють зусилля, які забезпечують рухи і нормальну 
ходу. Порушення цього стану внаслідок патологічного проце-
су за участі шкіри, підшкірної клітковини, м’язів, суглобової 
капсули, синовіальної оболонки і суглобового хряща призво-
дить до виникнення болю, кульгавості, збільшення енергетич-
них затрат при ходьбі або бігу. Судинні мальформації можуть 
проявлятися обмеженням рухів, набряком та/або хронічним 
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болем. Порушення функції кінцівки може бути спричинене 
внутрішньосуглобовою або позасуглобовою патологією. Поза-
суглобові зміни, як правило, проявляються значним збільшен-
ням м’яких тканин в об’ємі внаслідок патологічного розростан-
ня підшкірної клітковини. Додаткові внутрішньосуглобові 
розростання, які спричинюють порушення рухів, можуть скла-
датися з жиру, кровоносних, лімфатичних судин, можуть ви-
кликати біль, утворення рубців і призводять до контрактури. 
Причиною контрактури суглоба може бути і склеротерапія 
внутрішньом’язових судинних мальформацій, наприклад лит-
кового камбалоподібного м’яза. Іншими позасуглобовими 
причинами обмеження рухів можуть бути тромбоз та інфекція. 

Внутрішньосуглобові ураження зазвичай представлені ве-
нозними або лімфовенозними мальформаціями. Внутріш-
ньосуглобові судинні мальформації найчастіше проявляються 
болем, набряком, обмеженням рухів, слабкістю та гемартрозом 
(Cotten A. et al., 1995; Devaney K. Et al., 1993). Характерні симпто-
ми зумовлені насамперед внутрішньосуглобовими судинними 
мальформаціями, які призводять до утворення внутрішньосуг-
лобової плюс-тканини або розвитку артриту. Причиною артри-
ту може бути генералізоване синовіальне запалення або деге-
нерація суглобового хряща, подібно до того, як це відбувається 
при гемофілії (Valentino L. A., 2010). Артропатія може бути сер-
йозним ускладненням повторних внутрішньосуглобових крово-
теч, які спостерігаються при гемофілії і при судинних мальфор-
маціях та може стати причиною хронічного болю, деформації, 
порушення функції (Roosendaal G. et al., 2003). Патогенез цього 
типу артропатії вивчений недостатньо. Внутрішньосуглобова 
кровотеча запускає каскад ензимних реакцій, внаслідок яких 
уражаються різні структури суглоба. В кінцевому результаті ви-
никають фіброз синовіальної оболонки і дегенерація гіаліново-
го хряща (Roosendaal G. et al., 1998; Hooiveld M. et al., 2003). 

При рентгенографії можна виявити флеболіти в межах 
тканин або розширення суглобової щілини внаслідок накопи-
чення рідини чи наявності м’якотканинного компонента. На 
пізніх стадіях можна виявити звуження суглобової щілини, 
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склероз, субхондральні кісти, інші ознаки артриту. На МРТ ви-
являють внутрішньосуглобові судинні ураження, які можуть 
бути локальними або дифузними (Kim H. K. et al., 2011).

Лікування

В ідеалі, обмеження рухомості суглобів має бути визначене 
на початкових стадіях, коли деформація незначна. Профілакти-
ка набагато ефективніша, ніж лікування виражених деформацій 
та істотного обмеження рухів. Профілактичні заходи спрямова-
ні на запобігання розвитку контрактур, насамперед у кульшо-
вому, колінному і гомілковостопному суглобах. Програма вправ 
ґрунтується на повільному розтягненні м’язів нижче больово-
го порогу і використовується для запобігання деформації. Для 
контролю набряку використовують компресійний трикотаж. 

Якщо обмеження рухів прогресує, реабілітаційні програ-
ми неефективні, наступним кроком може бути використання 
ортезів. Іммобілізація з допомогою ортезів у поєднанні з лі-
кувальною фізкультурою є особливо ефективною для запобі-
гання згинальній деформації колінного суглоба, виправлення 
еквінусної деформації стопи. Згинання часто виникає у відпо-
відь на біль або травму і для попередження деформації може 
бути достатньо нетривалого періоду іммобілізації. Можна ви-
користовувати як ригідний, так і динамічний ортез. 

Хірургічне втручання на м’яких тканинах має за мету ви-
ключити або мінімізувати вплив скорочених та/або ущільне-
них тканин, які обмежують рухи в суглобах (Kim H. K., 2011). 
М’якотканинні зміни можуть захоплювати шкіру, м’язи, суг-
лобову капсулу тощо. Видовження м’язів здійснюється, як пра-
вило, за допомогою Z-пластики, при якій сухожилки розділя-
ють у поздовжньому напрямку (Kasser J. R., Spencer S. A. 2013). 

Хірургічне втручання на суглобах включає синовектомію і 
артропластику. Перш ніж виконувати хірургічне втручання з 
приводу судинних мальформацій слід чітко розуміти природу 
захворювання, сформулювати діагноз, врахувати супутні ме-
дичні проблеми і встановити наявність показань. Багато з цих 
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пацієнтів мають коагуляційні порушення, тому слід використо-
вувати турнікети (Dompmartin A. et al., 2010), без чого контроль 
за кровотечею може бути ускладненим. Якщо судинні аномалії 
уражають також шкіру і підшкірну клітковину, можуть виника-
ти післяопераційна лімфорея, порушення загоєння рани, під-
вищується ризик інфекційних ускладнень. Однак у співпраці 
мультидисциплінарна команда може безпечно і ефективно лі-
кувати навіть вкрай складні судинні мальформації.

Суглобова синовектомія є операцією вибору при суглобо-
вих судинних мальформаціях, яка має за мету запобігти епі-
зодам спонтанних внутрішньосуглобових кровотеч і пошко-
дженню хряща. Операція може виконуватися відкрито або 
артроскопічно (Shapiro G. S., Fanton G. S., 1993). Відкрита си-
новектомія проводиться при необхідності повного видалення 
синовіальної оболонки і забезпечує кращий контроль інтрао-
пераційної і післяопераційної кровотечі. У пацієнтів з локалі-
зованими ураженнями ця операція може бути радикальною. 
Пацієнти з дифузним ураженням мають гірший прогноз, про-
те більшість публікацій вказують на ефективність цієї опера-
ції у пацієнтів з судинними ураженнями суглобів (Johnson J. еt 
al., 2009; Dalmonte P., Granata C., 2012). 

У пізніх стадіях, при втраті функції суглоба, показане ен-
допротезування. 

Сколіоз 

У пацієнтів з судинними аномаліями сколіоз може бути 
первинним, спричиненим судинними мальформаціями хре-
бців або м’яких тканин (рис. 5.6).

Вторинний сколіоз може виникати як ускладнення внас-
лідок різної довжини кінцівок. Він характерний також для 
CLOVES синдрому (Congenital Lipomatous Overgrowth (вроже-
ний надмірний ріст жирової тканини), Vascular Malformations 
(судинні мальформації), Epidermal Nevi (епідермальні неву-
си), S skeletal deformities/scoliosis – деформації скелета/сколі-
оз) (Alomari A. I., 2009). 
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У випадку вторинного сколіозу потрібно корегувати симп-
томи, які його спричинили. Корекція довжини кінцівок хірур-
гічним способом або за допомогою взуття усуває дисбаланс 
таза, який є основною причиною сколіозу у цих пацієнтів. У 
випадку зовнішніх судинних мальформацій в ділянці тулуба 
необхідно проводити склерозувальну терапію та/або їх хірур-
гічне видалення (Azizkhan R. G., 2013). Багато пацієнтів з су-
динними мальформаціями і сколіозом мають внутрішньоспі-
нальний компонент судинних мальформацій, тому необхідно 
провести МРТ обстеження спинного мозку. Може виникнути 
необхідність у нейрохірургічному лікуванні перед або після 

Рис. 5.6. Хлопчик Б., 2 роки. Венозна 
мальформація м’яких тканин спи-
ни, сколіоз: А – КТ з контрастуван-
ням, аксіальна проекція, стрілкою 
вказана ділянка венозної мальфор-
мації; В – КТ, фронтальна проекція 
та С – 3D реконструкція демон-
струють сколіотичну деформацію.
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ортопедичної хірургічної корекції сколіозу. Хірургічне втру-
чання у таких пацієнтів супроводжується значно вищим ризи-
ком ускладнень, значною операційною крововтратою та гір-
шими результатами, порівняно з пацієнтами з ідіопатичним 
сколіозом. Передопераційна емболізація або склеротерапія 
може зменшити інтраопераційну кровотечу. Для профілак-
тики тромбоемболії легеневої артерії перед операцією може 
бути використаний фільтр у нижній порожнистій вені. Такі па-
цієнти повинні пройти ретельне передопераційне обстежен-
ня, визначення патології згортальної, серцево-судинної, рес-
піраторної систем (Ojura Y. et al., 2011; Alomari A.I. et al., 2011). 

Асиметрія стопи і гомілковостопного суглоба

Асиметричне розширення стопи є складнішою проблемою, 
ніж асиметрія гомілки чи стегна. Це пов’язано насамперед зі 
складністю у виборі взуття. Асиметрія стопи може бути пред-
ставлена ізольованою макродактилією або дифузним збіль-
шенням в об’ємі стопи і гомілковостопного суглоба. Судинний 
компонент може бути венозним, лімфатичним, артеріовеноз-
ним або комбінованим. У пацієнтів з судинними аномаліями 
часто виникають фіброзно-жирові розростання в ділянці стопи.

Деформації стопи характерні для тяжких проявів синдро-
мів Кліппеля–Треноне і CLOVES. Для пацієнтів з CLOVES син-
дромом характерна унікальна трикутна або дельтоподібна 
форма стопи з розширеним глибоким першим міжпальцевим 
проміжком, що має назву «сандальний проміжок» (рис. 5.7). 

Можуть зустрічатися макродактилія, полідактилія. Макро-
дактилія і збільшення розмірів стопи можуть бути спричинени-
ми фіброзно-жировими розростаннями за відсутності судинно-
го компонента, що підтверджується результатами МРТ (рис. 5.8).

При синдромі Кліппеля–Треноне зустрічаються фіброз-
но-жирові розростання контрлатеральної, не ураженоїсудин-
ними мальформаціями кінцівки.

Метою хірургічного лікування є забезпечення можливості но-
сити взуття і безболісного руху. Плануючи операційне втручан-
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Рис. 5.8. Хлопчик Б., 2 роки, CLOVES синдром. Макродактилія, деформа-
ція стопи в результаті розростання фіброзно-жирової тканини: А – фото; 
В – МРТ в режимі Т2 демонструє розростання фіброзно-жирової тканини 
обох стоп. 

А

В

А

В

Рис. 5.7. Дівчинка Р., 8 років. CLOVES 
синдром, макродактилія, «сандаль-
ний проміжок» правої стопи.
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ня необхідно диференціювати ураження з повільним і швидким 
кровотоком. При ураженнях зі швидким кровотоком необхідна 
передопераційна емболізація і широка резекція, при ураженнях з 
повільним кровотоком можна виконувати резекційні втручання. 

Висновки

Судинні мальформації можуть спричинити ураження 
опорно-рухового апарату, що проявляються різницею у дов
жині кінцівок, порушенням функції м’язів, контрактурами 
суглобів, сколіозом, деформаціями стопи. 

Лікування пацієнтів з судинними мальформаціями і супут-
німи ураженнями опорно-рухового апарату вимагають муль-
тидисциплінарного підходу, оскільки у них високий ризик кро-
вотечі, тромбоемболії, порушення загоєння рани, інфекції.

При ранній діагностиці і відповідному лікуванні функція 
опорно-рухового апарату у пацієнтів з судинними мальфор-
маціями може бути істотно покращена. 
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