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Лімфатичні мальформації (ЛМ) – це вроджені вади розвитку лімфатичних судин із порушенням їхньої 
диференціації з різноманітними клінічними проявами. Абдомінальна локалізація становить приблизно 5% 
усіх ЛМ. Хірургічне лікування є методом вибору для ЛМ, що уражують кишечник.

Мета – проаналізувати власний досвід діагностики та лікування кістозних ЛМ кишечника та брижі; ви-
вчити фактори, що можуть вплинути на підвищення ризиків виникнення ускладнень, для поліпшення 
результатів лікування дітей з ЛМ абдомінальної локалізації.

Матеріали та методи. Із 240 пацієнтів дитячого віку, які проходили лікування кістозних ЛМ в НДСЛ 
«ОХМАТДИТ» з грудня 2012 року по липень 2022 року, у 43 (19,1%) діагностовано ЛМ черевної порожнини 
та заочеревинного простору. До досліджуваної групи увійшло 18 (41,8%) дітей, в яких діагностовано ура-
ження кишечника. Медіана спостереження – 20,7 (95% ДІ: 12–27) місяця.

Результати. Медіана віку на момент звернення становила 2,5 (95% ДІ: 0,75–5) року. Больовий синдром 
був домінуючим клінічним проявом (n=11; 61,1%), у пацієнтів до року проявлявся неспокоєм (n=4; 
22,2%). 12 (66,6%) звернулися по допомогу екстрено. У 7 (38,8%) пацієнтів перебіг ЛМ був ускладнений 
кишковою непрохідністю (n=5; 71,4%), інфікуванням вмісту ЛМ з розвитком перитоніту (n=1; 14,3%) та 
крововиливом в ЛМ (n=1; 14,3%). Хірургічне лікування проведено 16 (88,8%) пацієнтам: 7 (43,7%) – ла-
пароскопію, 4 (25%) – конверсію, 5 (31,3%) – лапаротомію. Рецидивів ЛМ після хірургічного лікування 
не було. Симптомній дитині з тотальним ураженням брижі призначено системну терапію mТOR-
блокаторами.

Висновки. Лімфатичні мальформації кишечника та брижі можуть мати як безсимптомний, так і усклад-
нений перебіг, який спостерігався в 7 (38,8%) пацієнтів. Переважання макрокістозного компонента ЛМ, 
що уражують кишечник, є фактором, який впливає на частоту виникнення ускладнень (р=0,0236). Магніт-
но-резонансна томографія є необхідним інформативним методом візуалізації перед інтервенцією, але не 
завжди достовірно підтверджує ступінь ураження стінки кишки та брижі. Хірургічне лікування є ефектив-
ним за локального ураження кишечника та брижі; відмінного результату досягнуто у 94,1% пацієнтів. У 
разі тотального ураження брижі методом вибору є консервативна терапія інгібіторами mTOR-рецепторів.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження ухвале-
но Локальним етичним комітетом усіх зазначених у роботі установ. На проведення досліджень отримано 
інформовану згоду батьків/опікунів, дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Лімфатичні мальформації (ЛМ) – це вроджені 
вади розвитку лімфатичних судин із порушенням 
їхньої диференціації [2]. Хоча найчастішою локалі-
зацією ЛМ є голова та шия, до 75%, вони зустріча-
ються в інших анатомічних ділянках, у тому числі в 
черевній порожнині. Абдомінальна локалізація зу-
стрічається досить рідко і становить приблизно 5% 
усіх ЛМ [6,10–12]. ЛМ зазвичай діагностуються в 
дітей віком 2–5 років [6,10,15], рідше – пренатально 
або в новонароджених [9]. У черевній порожнині 
ЛМ локалізуються в брижі, сальнику, шлунково-
кишковому тракті та заочеревинному просторі. Кіс-
тозні ЛМ класифікуються як макрокістозні, мікро-
кістозні та змішані, що впливає на лікувальну 
тактику та результати лікування [3–5]. У черевній 
порожнині більшість ЛМ представлені макрокістоз-
ними та змішаними [3,10]. Клінічна картина різно-
манітна та включає спектр симптомів від випадко-
вого виявлення на медичному огляді з іншої 
причини або нечіткого дискомфорту в животі до 
проявів ускладнень, у тому числі кишкової непро-
хідності, завороту, ішемії та кровотечі, інфікування 
вмісту кісти ЛМ, що можуть загрожувати життю 
дитини [3,6,10,15]. Основним способом лікування 
абдомінальних ЛМ є хірургічний [5,6,14], з широким 

діапазоном результатів, від повного одужання до 
повторних рецидивів. Останніми десятиріччями 
мініінвазивна хірургія широко використовується в 
педіатричній популяції [12], у тому числі в лікуван-
ні кістозних ЛМ черевної порожнини.

Мета дослідження – проаналізувати власний до-
свід діагностики і лікування кістозних ЛМ кишеч-
ника та брижі; вивчити фактори, що можуть впли-
ну ти на підвищення ризиків виникнення 
ускладнень, для поліпшення результатів лікування 
дітей з ЛМ абдомінальної локалізації.

Матеріали та методи дослідження
Дані пацієнтів зібрано з історій хвороби і проана-

лізовано ретроспективно. Із 240 пацієнтів дитячого 
віку, які проходили лікування кістозних ЛМ у Націо-
нальній дитячій спеціалізованій лікарні «ОХМАТ-
ДИТ» з грудня 2012  року по липень 2022  року, 
у 43 (19,1%) діагностовано ЛМ черевної порожнини 
та заочеревинного простору. До досліджуваної групи 
залучено 18 (41,8%) дітей, яким діагностовано ура-
ження кишечника і/або брижі кишечника. Медіана 
періоду спостереження – 20,7 (95% ДІ: 12–27) місяця.

Зібрано такі дані: вік дебюту захворювання, осно-
вні клінічні симптоми та ознаки, застосовані методи 
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Lymphatic malformations (LMs) – are congenital vascular malformations caused by abnormal embryologic development of the lymphatic 
system with variable clinical manifestation. Abdominal LMs account approximately 5% of all LMs. The main treatment option for abdominal 
LMs is surgical.
Purpose – to analyze our experience in intestinal and omental LMs diagnosis and treatment, to reveal factors that could influence the com-
plications occurrence risks, that could improve abdominal LMs treatment results in children.
Materials and methods. Among 240 pediatric patients, who underwent cystic LMs treatment in a period from December 2012 to July 2022, 
43 (19.1%) were diagnosed abdominal and retroperitoneal LMs. 18 (41.8%) patients with intestinal and mesentery affection were included 
into the study group. Median follow up was 20.7 (95% CI: 12–27) months.
Results. Male patients predominated in the study group. Median age at admission was 2.5 (95% CI: 0.75–5) years. 12 (66.6%) had an emer-
gency admission. In 7 (38.8%) children LMs were complicated by intestinal obstruction (n=5; 71.4%), intracystic bleeding and LM cyst infec-
tion were observed in n=1, 14.3%) cases both. Surgical treatment was applied in 16 (88.8%) patients, among which 7 (43.7%) underwent 
laparoscopy. In 4 (25%) cases conversion to laparotomy took place, 5 (31.3%) underwent laparotomic surgeries. No recurrences after surgi-
cal treatment were observed. Systemic therapy with mTOR-inhibitors was prescribed in a child with symptomatic total mesentery affection, 
observational tactics was chosen for asymptomatic child.
Conclusions. Intestinal and mesenterial LMs can be asymptomatic or manifest complications, which were observed in 7 (38.8%) children of 
our group. Macrocystic intestinal LMs are of higher risks of complications development (р=0.0236). Surgical treatment is effective for local 
intestinal and mesentery affection, excellent treatment result was achieved in 94.1% of patients. In cases with total mesentery affection 
mTOR-inhibitors systemic therapy is the treatment of choice.
The research was carried out in accordance with the principles of the Helsinki Declaration. The study protocol was approved by the Local 
Ethics Committee of the participating institution. The informed consent of the patient was obtained for conducting the studies.
No conflict of interests was declared by the authors.

Keywords: abdominal cysts, lymphatic malformations, intestine, laparoscopy, laparotomy, children.



81ISSN 2304-0041 Хірургія дитячого віку (Україна) №1(78)/2023  

Оригінальні дослідження. Абдомінальна хірургія

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

візуалізації, ускладнення, спосіб лікування, резуль-
тат лікування.

Проведено лабораторне обстеження: загальний 
аналіз крові, біохімічний аналіз крові, коагулограму. 
Ультразвукове дослідження (УЗД) у режимі сірої 
шкали та з кольоровим допплерівським картуван-
ням проведено як початковий скринінг на момент 
первинного звернення і на етапах лікування та по-
дальшого спостереження. У більшості (n=11; 61,1%) 
випадків виконано магнітно-резонансну томогра-
фію (МРТ) для підтвердження діагнозу, а в період 
спостереження 2 (11,1%) пацієнтам – для оцінюван-
ня ефекту лікування. А 3 (16,6%) пацієнтам перед 
лікуванням виконано комп’ютерну томографію 
(КТ). Дітям із підозрою на кишкову непрохідність 
під час первинного звернення проведено оглядову 
рентгенографію органів черевної порожнини (n=5; 
27,7%).

Техніка виконання втручання з використанням 
мініінвазивних технологій: лапароскопію пацієнтам 
проведено в умовах загальної анестезії з інтубацією 
трахеї та міорелаксацією в положенні лежачи на 
спині. Спочатку відкритим способом встановлюва-
ли 5-міліметровий пупковий троакар. Пневмопери-
тонеум підтримували на рівні 8–12 мм рт. ст. за до-
помогою СО2 відповідно до віку та маси тіла дитини. 
Згодом встановлювали такі два 5-міліметрові (або 

3-міліметрові) троакари за правилом триангуляр-
ності відповідно до локалізації ураження. Після під-
твердження походження та залучення навколишніх 
структур приймали рішення щодо подальшої хірур-
гічної тактики. За можливості безпечного виділення 
ЛМ з брижі або прилеглих тканин операцію завер-
шували лапароскопічно. Повну резекцію ЛМ вели-
ких розмірів або ЛМ, що уразила сегмент кишки, та 
кишковий анастомоз після часткової резекції кишки 
виконували екстеріоризацією тонкої кишки через 
розширений доступ у місці встановлення порту 
пупкового троакара.

Для оцінювання результатів лікування викорис-
тано загальноприйнятий стандарт наукових публі-
кацій, присвячених проблемі лікування ЛМ [11], 
у яких використано клінічні градації. Регресію ЛМ 
на 0–25% оцінено як відсутній результат, а регресію 
ЛМ на 26–50% – як задовільний результат; регресію 
ЛМ на 51–75% – як добрий результат, регресію ЛМ 
на 76–100% – як відмінний результат.

Статистичний аналіз. Розподіл даних оцінено 
з використанням критерію Стьюдента і критерію 
Вілкоксона. Для виявлення факторів ризику, що 
впливають на виникнення ускладнень ЛМ, побудо-
вано модель логістичної регресії. Статистичний ана-
ліз проведено з використанням пакету статистично-
го аналізу «IBM SPSS for Windows version 24.0»(«IBM 

Таблиця 1
Характеристика пацієнтів на момент первинного звернення до Національної дитячої спеціалізованої лікарні 
«ОХМАТДИТ»

№ Стать Вік Клінічні прояви Тип 
 випадку Візуалізація

1 Чол. 1 міс. Нудота, блювання, неспокій, відсутність випорожнення Е УЗД
2 Чол. 1 міс. Безсимптомно Е УЗД+МРТ
3 Жін. 2 міс. Збільшення живота, нудота, блювання, неспокій Е УЗД+МРТ
4 Жін. 8 міс. Збільшення живота нудота, блювання, ексикоз Е УЗД
5 Жін. 9 міс. Збільшення живота, нудота, блювання, гіпертермія, неспо-

кій
Е УЗД

6 Жін. 2 р. Больовий синдром, гіпертермія Е УЗД+КТ
7 Чол. 2 р. Больовий синдром, нудота, блювання, дизуричні явища Е УЗД+МРТ
8 Чол. 2 р. Збільшення живота, неспокій П УЗД+МРТ
9 Чол. 2 р. Больовий синдром П УЗД+МРТ
10 Чол. 3 р. Нудота, блювання, неспокій, гіпертермія Е УЗД+МРТ
11 Чол. 4 р. Больовий синдром Е УЗД+МРТ
12 Жін. 4 р. Больовий синдром П УЗД+МРТ
13 Чол. 4 р. Періодично біль, дискомфорт П УЗД+МРТ
14 Жін. 5 р. Больовий синдром, нудота, блювання, гіпертермія Е УЗД+МРТ
15 Жін. 5 р. Больовий синдром, гіпертермія Е УЗД+КТ
16 Чол. 8 р. Больовий синдром П УЗД+КТ
17 Чол. 10 р. Больовий синдром, гіпертермія Е УЗД
18 Чол. 13 р. Больовий синдром П УЗД+МРТ

Примітки: тип випадку: П – планова госпіталізація, Е – екстрена госпіталізація. 
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Corp.», Armonk, NY) і «EZR» (R-statistics). Статис-
тичну значущість встановлено на рівні p˂0,05.

Дослідження схвалено етичною комісією Націо-
нального медичного університету імені О.О. Бого-
мольця. Усі дослідження виконано відповідно до 
затверджених рекомендацій. Протокол засідання 
етичної комісії № 127 від 02.12.2019, з урахуванням 
GCP-ICH та Гельсінської декларації [19]. Отримано 
письмову інформовану згоду батьків/опікунів усіх 
учасників дослідження.

Результати дослідження та їх обговорення
Характеристику пацієнтів наведено в таблиці 1.
У групі переважали пацієнти чоловічої статі – 

11 проти 7 пацієнтів жіночої статі, співвідношення – 
1:0,63. Вік пацієнтів на момент звернення коливався 
в межах від 1 місяця до 13 років, медіана віку – 

2,5 (95% ДІ: 0,75–5) року. За віковою структурою в 
досліджуваній групі третину становили діти віком 
до 1 року (n=5; 27,7%), більшість пацієнтів були ві-
ком від 2 до 5 років (n=10; 55,5%).

Серед досліджуваних пацієнтів 17 (94,4%) дітей 
мали клінічні прояви ЛМ, 1 (5,6%) дитина залиша-
лася безсимптомною в межах терміну спостережен-
ня. 12 (66,6%) осіб звернулися по допомогу в екс-
треному порядку, з них 5  (41,7%) хворих мали 
клініку гострої кишкової непрохідності.

Попереднє хірургічне втручання в інших клініках 
виконано 3 (16,6%) дітям, показанням до втручання 
був діагноз гострого апендициту. Обсяг проведених 
оперативних втручань: діагностична лапаротомія, 
пункція ЛМ з крововиливом у порожнину кісти (n=1), 
дитині встановлено діагноз «Травма органів черевної 
порожнини»; діагностична лапаротомія (n=1), діагнос-
тична лапаротомія з апендектомію (n=1) – в обох дітей 
виявлено тотальне ураження брижі.

Серед клінічних симптомів переважав больовий 
синдром, який спостерігався в 11 (61,1%) дітей, у па-
цієнтів молодшого віку він проявлявся неспокоєм 
(n=4; 22,2%). Крім того, спостерігалися нудота і блю-
вання (n=7; 38,8%), збільшення живота (n=4; 22,2%), 
затримка та відсутність випорожнень (n=5; 27,7%), 
підвищення температури тіла (n=6; 33,3%).

У дітей, що звернулися по допомогу в екстреному 
порядку, первинне лабораторне обстеження вияви-
ло лейкоцитоз, середня кількість лейкоцитів стано-
вила 11,9±3,2 тис., а в пацієнтів, що звернулися 
в плановому порядку, – 6,33±1,8 тис. (р˂0,001).

Первинну візуалізацію проведено за допомогою 
УЗД усім пацієнтам (n=18; 100%). Ультразвуковими 
ознаками кістозних ЛМ черевної порожнини були 
одиничні або множинні локалізовані тонкостінні 
анехогенні кістозні утворення з тонкими перетин-
ками (n=7; 38,8%) або рідинні утворення з дисперс-
ними вмістом (n=11; 61,2%) за рахунок наявності 
в них внутрішнього відлуння через крововилив у 
порожнину кісти або інфікування її вмісту.

Більшості (n=11; 61,1%) пацієнтів для підтвер-
дження діагнозу виконано МРТ (рис. 1), у 3 (16,6%) 
випадках виконано КТ (рис. 2). МРТ і КТ дали змогу 
підтвердити діагноз кістозної ЛМ, але у 5 (35,7%) ви-
падках загалом не надали можливості встановити 
точної локалізації ЛМ і ступеня ураження кишечни-
ка та брижі.

Ускладнення ЛМ виникли в 7 (38,8%) пацієнтів, 
серед яких – повна та часткова кишкова непрохід-
ність (n=5; 71,4%), інфікування ЛМ із розвитком 
локального перитоніту (n=1; 14,3%) і крововилив у 
порожнину ЛМ (n=1; 14,3%).

Рис. 1. МРТ-дослідження пацієнта О., віком 2 роки. 
На фронтальному (у режимі Т2 з придушеним сигналом), 
аксіальному (ACD-карта для дифузійно-зважених зобра-
жень) та сагітальному (у режимі Т2) зрізах візуалізовано 
тонкостінне утворення з рідинним вмістом неправильної 
форми, пов’язане зі стінкою голодної кишки (кольорові 
стрілки) 

Рис. 2. КТ-дослідження пацієнтки М., віком 2 роки. На ак-
сіальному, фронтальному та сагітальному зрізах у веноз-
ній фазі візуалізовано утворення максимальними розмі-
рами 118,6×44,5×36,2 мм, наповнене рідиною та 
пов’язане зі стінкою сигмоподібної кишки (кольорові 
стрілки)
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Лікувальну тактику визначено анатомічною ло-
калізацією кістозної ЛМ, клінічними проявами 
(табл. 2).

Хірургічне лікування в умовах центру проведено 
16 (88,8%) пацієнтам, з них в 11 (68,75%) випадках 
втручання розпочато з лапароскопії. Лапароскопіч-
не видалення ЛМ виконано 7 (43,7%) дітям, а кон-
версію – 4 (25%) хворим. Видалення ЛМ із викорис-
танням відкритого доступу застосовано в 5 (31,3%) 
пацієнтів.

Конверсію виконано за наявності високого ризи-
ку пошкодження оточуючих структур у пацієнтів із 
вираженими запальними та постзапальними зміна-
ми в місці розташування ЛМ. У 5 (33,3%) випадках 

здійснено резекцію сегмента ураженої кишки з по-
дальшим накладанням ентеро-ентеро анастомозу, 
3 (60%) з яких накладено екстракорпорально з ви-
користанням розширеного доступу пупкового пор-
ту (рис. 3).

У 2 (11,2%) дітей з тотальним ураженням брижі 
хірургічне видалення пов’язане з високими ризика-
ми виникнення синдрому короткої кишки, тому лі-
кувальну тактику визначено за наявності в них клі-
нічних проявів. Дитині з рецидивною маніфестацію 
явищ кишкової непрохідності (n=1; 5,6%) призна-
чено системну терапію інгібіторами mTOR-
рецепторів. Безсимптомній дитині (n=1; 5,6%) об-
рано тактику спостереження.

Таблиця 2
Лікувальна тактика та результати лікування пацієнтів досліджуваної групи

№ Локалізація ЛМ

Ти
п 

ЛМ

Ускладнення ЛМ Спосіб лікування Результат ліку-
вання

Тр
ив

ал
іс

ть
 

сп
ос

те
ре

ж
ен

ня
, 

м
іс

яц
і

1 Голодна кишка З часткова кишкова не-
прохідність

відкрите видалення відмінний 22

2 Здухвинна кишка М часткова кишкова не-
прохідність

мініінвазивне втру-
чання

відмінний 27

3 Голодна кишка + брижа М часткова кишкова не-
прохідність

відкрите видалення відмінний 30

4 Висхідна ободова кишка + 
брижа

З кишкова непрохід-
ність

мініінвазивне втру-
чання

відмінний 37

5 Поперечно-ободова кишка + 
брижа

З відкрите видалення відмінний 12

6 Сигмоподібна кишка + брижа М інфікування ЛМ, пе-
ритоніт

конверсія відмінний 8

7 Голодна кишка З затримка стільця, те-
незми

мініінвазивне втру-
чання

відмінний 27

8 Висхідна ободова кишка З конверсія відмінний 18
9 Брижа голодної кишки З мініінвазивне втру-

чання
відмінний 20

10 Брижа, тотальне ураження З спостереження – 10
11 Брижа здухвинної кишки З відкрите видалення відмінний 14
12 Сліпа кишка З конверсія відмінний 44
13 Здухвинна кишка М закрепи на тлі комп-

ресії сігми
мініінвазивне втру-
чання

відмінний 8

14 Брижа, тотальне ураження З системна терапія 
mTOR-блокаторами

добрий 72

15 Брижа сигмоподібної кишки М відкрите видалення відмінний 9
16 Голодна кишка З мініінвазивне втру-

чання
відмінний 13

17 Брижа ободової кишки З мініінвазивне втру-
чання

відмінний 21

18 Брижа ілеоцекального кута М крововилив в ЛМ конверсія відмінний 26
Примітки: тип ЛМ: М – переважання макрокістозного компонента; З – змішаний тип ЛМ.
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Для вивчення факторів, що могли вплинути на 
розвиток ускладнень,  побудовано модель 
логістичної регресії, до якої введено такі фактори: 
«вік на момент звернення», «стать», «макрокістозна 
ЛМ», «муфтоподібне ураження кишки». Побудована 
ROC-крива (рис. 4А). Фактори, що досліджувалися, 
та результати наведено в таблиці 3.

Переважання макрокістозного компонента в ЛМ, 
що уражує кишку, впливає на підвищення ризику 
виникнення ускладнень (р=0,0236). На основі цього 
результату побудовано однофакторну модель 
логістичної регресії (рис. 4Б).

В усіх випадках хірургічного видалення діагноз 
кістозної ЛМ підтверджено гістологічним (рис. 5) та 
імуногістохімічним дослідженнями на D2–40 (Podo-
planin), який є специфічним маркером ЛМ.

Рис. 3. Екстракорпоральне видалення ЛМ сегмента голодної кишки. А – екстеріоризація сегмента голодної кишки з 
ураженою ЛМ ділянкою брижі, вид із боку брижового краю; Б – визначення меж резекції кишки; В – ентеро-ентеро 
анастомоз (біла стрілка) після видалення ЛМ

Рис. 4. ROC-крива: А – трифакторної моделі логістичної регресії (AUC=0,922; 95% ДI: 0,792–1); Б – однофакторної моде-
лі логістичної регресії (AUC=0,812; 95% ДI: 0,611–1)

Рис. 5. Гістологічна картина кістозної лімфангіоми, за-
барвлення гематоксилін-еозин, збільшення ×20: розши-
рення змінених лімфатичних судин, помірна інфільтрація 
клітинами лімфоїдного ряду
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Результат лікування оцінено в 17 (94,4%) пацієн-
тів; 1 (5,6%) дитині, що залишалася безсимптомною 
в межах строку спостереження, обрано тактику спо-
стереження, а лікування не проведено. Відмінного 
результату досягнуто в 16 (94,1%) пацієнтів, що 
отримали хірургічне лікування, та доброго  – 
в 1 (5,9%) хворого, у дитини, що отримувала систем-
ну консервативну терапію. Рецидивів кістозних ЛМ 
у пацієнтів після хірургічного лікування протягом 
періоду спостереження не виявлено.

Обговорення
Кістозні ЛМ – це судинні мальформації з повіль-

ним кровотоком, на які припадає приблизно 6% до-
броякісних утворень пацієнтів дитячого віку. ЛМ 
складаються з розширених лімфатичних каналів, які 
утворюють кістоподібні структури з фіброзними 
перетинками. Внутрішні стінки ЛМ вистелені зрі-
лим ендотелієм без клітинної атипії, тому ЛМ не є 
новоутвореннями [1,2,3,18].

Розрахункова частота ЛМ оцінюється в 1,2–
2,8 лімфатичної мальформації на 1000 пологів жи-
вим доношеним плодом, або від 2 до 2,8 пацієнта на 
100000 госпіталізацій [19]. За іншими оцінками, час-
тота ЛМ оцінюється в 1:2000 госпіталізацій до дитя-
чих лікарень [10]. На інтраабдомінальні ЛМ припа-
дає близько 5% ЛМ усіх локалізацій [4,11,16]. 
У нашому дослідженні ЛМ, що уражують кишечник 
та брижу, серед пацієнтів, що отримували лікування 
з приводу ЛМ різних локалізацій, становили 
18/240 (7,5%).

Більшість ЛМ діагностується в перші кілька років 
життя [1,8,10,12,15]. Пік проявів абдомінальних ЛМ 
припадає на вік 2–5 років [5,9,12–14], зазвичай через 
клінічні прояви гострого живота. Звернення по ме-
дичну допомогу обумовлене тим, що інтраабдомі-
нальні ЛМ, як і ті, що локалізовані в будь-якому ін-
шому місці, можуть раптово збільшитися або 
викликати біль через спонтанні крововиливи в по-
рожнину кісти, місцеве інфікування, чи як відповідь 
на системні імунологічні стимули [18]. У нашому до-
слідженні вік пацієнтів на момент звернення коли-
вався в межах від 1 місяця до 13 років, медіана віку 
становила 2,5 (95% ДІ: 0,75–5) року, що відповідає 

даним літератури. У пацієнтів з ЛМ черевної порож-
нини переважна більшість досліджень не виявила 
достовірного гендерного переважання [6,11,12,14], як 
і в нашому дослідженні, яке не виявило достовірного 
гендерного переважання в групі пацієнтів.

За даними літератури, 80–96% пацієнтів із кіс-
тозними ЛМ черевної порожнини мали клінічні 
прояви, найпоширенішим із них був біль у животі 
[10,12,15,16], що корелює з отриманими результа-
тами: 17 (94,4%) пацієнтів мали клінічні прояви 
ЛМ, 12 (66,6%) звернулися по допомогу в екстрено-
му порядку.

Ультразвукове дослідження є першим етапом ві-
зуалізаційної діагностики ЛМ черевної порожнини 
в дітей [3,4,6,9], подальше обстеження за допомогою 
МРТ та КТ надає додаткову інформацію щодо лока-
лізації ураження. Однак, незважаючи на те, що ре-
зультати візуалізації відіграють важливу роль у діа-
гностиці ЛМ черевної порожнини, слід враховувати, 
що не існує високоспецифічної рентгенологічної 
картини, яка б дала змогу встановити остаточний 
діагноз [3–5]. МРТ в режимі Т2 є «золотим стандар-
том» діагностики ЛМ: дослідження можна проводи-
ти без контрастування, оскільки в цьому режимі ЛМ 
типово дають високу інтенсивність сигналу. Резуль-
тати дослідження в режимі Т1 варіабельні, бо інтен-
сивність сигналу в цьому режимі залежить від вміс-
ту протеїну в рідині кісти. Порівняно і МРТ, у разі 
виконання КТ на зображення менше впливають 
перистальтика, пульсація та артефакти руху; однак 
потенційним недоліком КТ є променеве наванта-
ження. До недоліків МРТ належать тривалість до-
слідження, часта необхідність седації пацієнтів мо-
лодшого віку і його обмежена доступність [3,5].

У нашому дослідженні УЗД первинно виконано 
всім (n=18; 100%), яке в більшості випадків було ін-
формативним для ініціальної підозри на ЛМ. МРТ 
виконано більшості пацієнтів (n=11; 61,1%), автори 
надають перевагу МРТ як методу, що є загально-
прийнятим для діагностики ЛМ у провідних світо-
вих центрах. В екстрених випадках (n=3; 16,6%) ви-
конано КТ, коли першочергове значення мали 
терміни обстеження та час проведення дослідження. 
Ці методи візуалізаційної діагностики дали змогу 

Таблиця 3
Фактори ризику, введені в модель логістичної регресії
Фактор ВШ (95%ДІ) p
Стать 0,796 (0,02720–23,30) 0,8948
Вік 2,80e-09 0,1517
Макрокістозна ЛМ 21,000 (1,5000–293,00) 0,0236
Муфтоподібне ураження стінки кишки 0,172 (0,00224–13,30) 0,4278
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підтвердити діагноз кістозної ЛМ, але у 5 (35,7%) ви-
падках не надали можливості точно встановити 
зв’язку ЛМ зі стінкою кишки та ступеня ураження 
брижі.

Серед ускладнень, які розвиваються при ЛМ ки-
шечника та брижі, найчастіше згадуються кишкова 
непрохідність, завороти з розвитком ішемії, що при-
зводять до некрозу кишки [6,10,12,15]; у більшості 
випадків завороти з подальшою непрохідністю тра-
пляються за ураження ЛМ тонкого кишечника, за 
рахунок великого об’єму кісти та рухливості кишки. 
Кровотеча в порожнину кісти та інфікування вмісту 
кісти ЛМ трапляються з меншою частотою [4,9,14]. 
У нашій досліджуваній групі ускладнений перебіг 
спостерігався в 7 (38,8%) пацієнтів, з переважанням 
повної та часткової кишкової непрохідності (n=5; 
71,4%); інфікуванням вмісту ЛМ та крововиливом у 
порожнину ЛМ (по 1 випадку; 14,3%).

Хірургічне лікування передбачає повне видален-
ня ураження та в більшості випадків характеризу-
ється сприятливими віддаленими результатами та 
низьким ризиком рецидиву [6,10,14]. Хірургічне ви-
далення є ефективним безрецидивним варіантом 
лікування ізольованих інтраабдомінальних лімфа-
тичних мальформацій за умови їхнього повного ви-
далення, що показано в серії H. Elbaaly та співавт. 
[4], які провели успішне видалення ЛМ у 25 із 26 па-
цієнтів своєї групи, у тому числі при ізольованих 
мікрокістозних ЛМ черевної порожнини, що не 
може бути виконане при мікрокістозних ЛМ м’яких 
тканин [3]. Успіх хірургічного лікування показано й 
іншими авторами: 10/10 пацієнтів групи (Q. Li [12]), 
13/13 пацієнтів групи (A. Gafar [6]), 7/8 пацієнтів 
групи (L. Jiao-ling [9]). У нашій групі хірургічне ліку-
вання проведено 16 (88,8%) пацієнтам, в усіх досяг-
нуто відмінного результату.

Останнім часом досягнуто значного прогресу в 
розумінні молекулярної основи патогенезу ЛМ шля-
хом ідентифікації їхніх генетичних причин у поєд-
нанні зі з’ясуванням основних механізмів на тва-
ринних моделях і лімфатичних ендотеліальних 
клітинах, отриманих у пацієнтів. Більшість пооди-
ноких соматичних мутацій, які викликають лімфа-
тичні мальформації та складні лімфатичні аномалії, 
відбуваються в генах, які кодують компоненти шля-
хів передачі сигналу онкогенного фактора росту. Це 
призвело до успішного перепрофілювання деяких 
цільових терапевтичних засобів проти раку для лі-
кування вад розвитку лімфатичної системи та 
складних лімфатичних аномалій. Окрім мутацій, які 
діють як автономні рушії цих аномалій лімфатичних 
ендотеліальних клітин, поточні дані вказують на на-

кладені паракринні механізми, які критично при-
зводять до патогенезу захворювання і забезпечують 
додаткові мішені для терапевтичного втручання, 
такі як серин/треонін протеїнкіназа, яка активує 
синтез білка, що призводить до численних клітин-
них процесів, у тому числі клітинної проліферації та 
посилення ангіогенезу [19].

Показано, що mTOR відіграє ключову роль у па-
тогенезі судинних аномалій. Сполуку, що інгібує 
mTOR, сіролімус, схвалено для лікування судинних 
мальформацій, оскільки вона викликає зниження 
фактора росту ендотелію судин, який є відомим 
ключовим регулятором у лімфангіогенезі та ангіоге-
незі. Про успішне застосування mTOR-інгібіторів 
при обширних мезентеріальних ураженнях у кон-
тексті складних лімфатичних аномалій, при яких 
хірургічне лікування має обмежений успіх, повідо-
млено в різних джерелах [1,4,7,19]. У нашій дослі-
джуваній групі консервативну терапію mTOR-
інгібіторами призначено дитині із симптомним 
тотальним ураженням брижі, і за час спостереження 
в пацієнта отримано добрий результат лікування.

Про рецидиви після хірургічного лікування ЛМ 
кишечника вказано небагатьма авторами: в 1/12 па-
цієнтів (8,3%) [19], в 3/13 пацієнтів (23,1%) [20], їхнє 
виникнення, імовірно, пов’язане з неповним вида-
ленням ЛМ через зв’язок із заочеревинним компо-
нентом; пацієнти із заочеревинними ЛМ не залуче-
ні до нашого дослідження. У нашій досліджуваній 
групі за час спостереження у пацієнтів, що отрима-
ли хірургічне лікування, не виявлено рецидивів.

Висновки
Лімфатичні мальформації кишечника та брижі 

можуть мати як безсимптомний, так і ускладнений 
перебіг, який спостерігався в 7 (38,8%) пацієнтів, зо-
крема, з кишковою непрохідністю (n=5; 71,4%), ін-
фікуванням вмісту ЛМ з локальним перитонітом 
(n=1; 14,3%) і крововиливом у порожнину ЛМ (n=1; 
14,3%). Переважання макрокістозного компонента 
ЛМ, що уражують кишечник, є фактором, який 
впливає на частоту виникнення ускладнень 
(р=0,0236). УЗД є скринінговим методом діагности-
ки черевної порожнини, перед хірургічною інтер-
венцією слід проводити МРТ для уточнення струк-
тури та локалізації ЛМ. Хірургічне лікування є 
ефективним і безпечним способом ерадикації ло-
кальних ЛМ кишечника та брижі; відмінного ре-
зультату досягнуто у 94,1% (n=16) пацієнтів із ло-
кальними ураженнями. Тотальне ураження брижі 
супроводжується високими ризиками після хірур-
гічного видалення; автори рекомендують розгляну-
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ти тактику спостереження або системну терапію 
mTOR-блокаторами. Дитина з тотальним уражен-
ням брижі досягла доброго результату лікування 
інгібіторами mTOR-рецепторів.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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