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Мета – покращення інформативності діагностики та результатів лікування комбінованих лімфатичних 
мальформацій (ЛМ) у дітей.

Матеріали і методи. У дослідження включено 14 стаціонарних пацієнтів з комбінованими судинними 
аномаліями віком від 3 місяців до 15 років за період від грудня 2010 р. до березня 2017 року. Тривалість спо-
стереження становить від 6 до 76 місяців. Для діагностики захворювань використовували УЗД, МРТ, КТ-
анґіографію .

Результати. Із 126 пацієнтів з ЛМ комбіновані форми діагностовано у 14 (11,11%) випадках, зокрема син-
дром Горам–Стаут (n=1), генералізовані лімфатичні аномалії (n=3), аномалію центральних сполучних лім-
фатичних каналів (n=3), CLOVES-сидром (n=7). У 14 пацієнтів діагностовано 27 ускладнень, які пов’язані 
з втратою лімфи, порушеннями коагуляції та сепсисом. Виконано від одного до шести операційних втру-
чань, у середньому 2,78±1,47 на одного пацієнта. Об’єм виконаних операцій: торакоцентез (n=4), пункція і 
дренування перикарда (n=4), медіастинотомія, дренування середостіння (n=1), торакотомія, видалення 
ЛМ (n=3), лапароскопічне видалення ЛМ (n=1), лапароскопічна спленектомія (n=1), лапароцентез (n=3), 
плевродез (n=2), резекційні операції (n=20). Померло два пацієнти, летальність становить 14,29%.

Висновки. Комбінованим ЛМ притаманні прогресуючий перебіг та високий ризик ускладнень. Спосіб 
радикального лікування комбінованих ЛМ невідомий.

Ключові слова: синдром Горам–Стаут, генералізовані лімфатичні аномалії, аномалія центральних спо-
лучних лімфатичних каналів, CLOVES-синдром.

Combined lymphatic malformations in children: a modern look at the problem
A.F. Levytskyy, I.M. Benzar
Bogomolets National Medical University, Kyiv, Ukraine
Objective. To improve the informativeness of the diagnosis and the treatment outcomes of combined LMs in children.
Methods. The study included 14 inpatient children with combined LMs aged from 3 month to 15 years within the time period from December 2010 to March 
2017. The follow-up period was from 6 to 76 month. The diagnostic methods were US, MRI, CT angiography. 
Results. Among 126 patients with LM, combined forms were diagnosed in 14 (11.11%) children, in particular, Gorham-Stout disease (n=1), generalized lym-
phatic anomaly (n=3), central conducting lymphatic anomaly (n=3), CLOVES syndrome (n=7). In 14 patients diagnosed 27 complications related to lymphatic 
loss, coagulopathy and sepsis. It was performed from 1 to 6 surgical interventions, on average 2.78±1.47 per patient. The type of performed operations: thora-
cocentesis (n=4), puncture and drainage of the pericardium (n=4), mediastinotomy, drainage of mediastinum (n=1), thoracotomy, removal of LM (n=3), laparo-
scopic removal of LM (n=1), laparoscopic splenectomy (n=1), laparocentesis (n=3), pleurodesis (n=2), debulking procedures (n=20). Two patients died, mortal-
ity is 14.29%.
Conclusions. Combined LMs are characterized by progressive course and high risk of complications. The method of radical treatment of combined LMs is unknown.

Key words: Gorham-Stout disease, generalized lymphatic anomaly, central conducting lymphatic anomaly, CLOVES syndrome. 

Комбинированные лимфатические мальформации у детей: современный взгляд на проблему
А.Ф. Левицкий, И.Н. Бензар
Национальный медицинский университет имени А.А. Богомольца, г. Киев, Украина
Цель – улучшение информативности диагностики и результатов лечения комбинированных лимфатических мальформаций (ЛМ) у детей.
Материалы и методы. В исследование включено 14 стационарных пациентов с комбинированными сосудистыми аномалиями в возрасте от 
3 месяцев до 15 лет за период с декабря 2010 г. по март 2017 года. Длительность наблюдения составляет от 6 до 76 месяцев. Для диагностики 
заболеваний использовали УЗД, МРТ, КТ-ангиографию.
Результаты. Из 126 пациентов с ЛМ комбинированные формы диагностированы в 14 (11,11%) случаях, в частности синдром Горам–Стаут (n=1), генера-
лизованные лимфатические аномалии (n=3), аномалию центральных соединительных лимфатических каналов (n=3), CLOVES-сидром (n=7). У 14 пациен-
тов диагностировано 27 осложнений, связанных с потерей лимфы, нарушениями коагуляции и сепсисом. Выполнено от одного до шести операционных 
вмешательств, в среднем 2,78±1,47 на одного пациента. Объем выполненных операций: торакоцентез (n=4), пункция и дренирование перикарда (n=4), 
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Вступ
Комбіновані лімфатичні мальформації (ЛМ), які на-

уковці найчастіше об’єднують у синдроми, є найбільш 
складними як для діагностики, оскільки мають різнома-
нітні клінічні прояви і рідко зустрічаються, так і для лі-
кування, оскільки можуть уражати великі ділянки тіла, 
різноманітні тканини і мають прогресуючий перебіг 
[14]. Синдроми можуть бути генетичними за походжен-
ням та не обов’язково спадковими. Happle стверджує, 
що такі порушення є результатом мутації соматичних 
клітин, а не клітин зародкової лінії. Повна гетерозигот-
ність для такої мутації буде або несумісною з життям, 
або не зможе передатися через статеві клітини [9].

До комбінованих ЛМ належать синдром Горам–Ста-
ут, генералізовані лімфатичні аномалії, аномалія цен-
тральних сполучних лімфатичних каналів, CLOVES-
сидром. Синдром Горам–Стаут є рідкісною судинною 
мальформацією, що характеризується проліферацією 
тонкостінних синусоїдальних каналів лімфатичного по-
ходження та прогресуючим остеолізисом з утратою кор-
тикальної частини кістки [8]. Генералізовані лімфатич-
ні аномалії визначають як багатовогнищеві ЛМ, що мо-
жуть уражати шкіру, поверхневі м’які тканини, черевну 
та грудну порожнини, нерідко захоплюють і кістки [15]. 
CLOVE-синдром є однією з останніх описаних комбіно-
ваних форм судинних аномалій, перше повідомлення 
з’являється у 2007 р. [12], автори пропонують абревіату-
ру CLOVE – Congenital Lipomatous Overgrowth (вродже-
ний надмірний ріст жирової тканини), Vascular 
Malformations (судинні мальформації), Epidermal Nevi 
(епідермальні невуси) та описують клінічні прояви син-
дрому у сімох пацієнтів. У таких дітей виявляють різно-
манітні вади опорно-рухового апарату, тому не випад-
ково, що в назві незабаром з’являється літера S 
(CLOVES), яку трактують як skeletal deformities/
scoliosis – деформації скелета/сколіоз [2]. Варіантом ге-
нералізованих ЛМ є аномалія центральних сполучних 
лімфатичних каналів, яка нещодавно описана, рідко зу-
стрічається та повідомлення містять лише поодинокі ви-
падки [1]. Основою захворювання є дисплазія більшос-
ті лімфатичних судин, у тому числі грудної протоки [13].

Матеріали і методи дослідження
У дослідження включено 14 пацієнтів з комбіно-

ваними ЛМ віком від 3 місяців до 15 років, які зна-
ходилися на стаціонарному лікуванні в НДСЛ 

«ОХМАТДИТ» від грудня 2010  р. до березня 
2017 року. Тривалість спостереження становить від 
6 до 76 місяців.

За основу взято оновлену класифікацію судинних 
аномалій, яка була прийнята в квітні 2014 року на ге-
неральній асамблеї Всесвітньої організації з вивчен-
ня судинних аномалій (ISSVA) [15].

Проводили аналіз наступних показників для усіх 
пацієнтів: вік появи перших клінічних симптомів, 
анатомічна локалізація ураження, основні клінічні 
прояви, ускладнення захворювання, наявність мно-
жинних вогнищ, ураження внутрішніх органів, попе-
реднє лікування, вік початку лікування, спосіб ліку-
вання, результат лікування, ускладнення лікувальних 
маніпуляцій.

При госпіталізації в клініку усім пацієнтам ви-
конували УЗД апаратом Philips з лінійним датчи-
ком 12-3 MHz у режимах сірої шкали, кольорового 
допплерівського сканування (КДС) та частково у 
режимі Допплера. Магнітно-резонансну томогра-
фію (МРТ) виконували на апараті Siemens Avanto 
1,5T в режимі Т1, Т2, FetSet, STIR для уточнення 
ступеня ураження (кістозна, солідна, тубулярна 
тощо), топічної діагностики судинних аномалій та 
відношення до навколишніх структур.

Комп’ютерну томографію (КТ) призначали за на-
явності високошвидкісного гемодинамічного ком-
поненту та ураження кісток скелету. Дослідження 
виконували на апараті Siemens Somatom Difinition AS. 
Для контрастування використовували йодовмісний 
водорозчинний контрастний середник у дозі від 
0,5 до 2,0 мл/кг маси тіла залежно від віку.

Для визначення коагуляційних розладів проводи-
ли лабораторне дослідження периферичної крові, 
яку отримували із вени, що знаходиться поза ділян-
кою ураження. Визначали кількість тромбоцитів 
(референтне значення 150–400х103/µL, конвертова-
не – до 109), рівень фібриногену (референтні значен-
ня 2–4 г/л), D-димерів у плазмі крові (референтне 
значення <0,5 µL/мл).

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом (ЛЕК) 
установи. На проведення досліджень було отрима-
но поінформовану згоду батьків дітей (або їхніх 
опікунів).

медиастинотомия, дренирование средостения (n=1), торакотомия, удаление ЛМ (n=3), лапароскопическое удаление ЛМ (n=1), лапароскопическая 
спленектомия (n=1), лапароцентез (n=3), плевродез (n=2), резекционные операции (n=20). Умерли два пациента, летальность составила 14,29%.
Выводы. Комбинированным ЛМ свойственны прогрессирующее течение и высокий риск осложнений. Способ радикального лечения 
комбинированных ЛМ неизвестен.

Ключевые слова: синдром Горам–Стаут, генерализованные лимфатические аномалии, аномалия центральных соединительных лимфатических 
каналов, CLOVES-синдром.
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Результати дослідження
Серед 126 пацієнтів з ЛМ комбіновані форми ді-

агностовано у 14 (11,11%) випадках, зокрема син-
дром Горам–Стаут (n=1), генералізовані лімфатич-
ні аномалії (n=3), аномалія центральних сполучних 
лімфатичних каналів (n=3), CLOVES-сидром (n=7).

Синдром Горам–Стаут діагностовано в однієї дів-
чинки віком два роки на основі наступних критері-
їв: прогресуючий остеолізис з утратою кортикаль-
ного шару усіх шийних хребців, ключиці (рис. 1), 
лопатки, грудини, 1–2 ребер.

Уражені кістки оточені мікрокістозними ЛМ, які 
інфільтрують м’які тканини плечового поясу, поши-
рюються в середостіння, що добре видно на МРТ 
у режимі Т2 (рис. 2).

Перебіг захворювання ускладнився хілотораксом, 
хіломедіастинумом, хілоперикардом. Проводився то-
ракоцентез, дренування плевральної порожнини, дре-
нування середостіння і перикарда. Щодення втрата 
лімфи досягала 2000 мл. Розпочата терапія інгібітором 
mTor-рецепторів Рапамуном, яка тривала протягом 
12 днів, однак була неефективною, на тлі тривалої і 
знач ної втрати лімфи у дитини розвинулась поліорган-
на недостатність, що мала летальний наслідок.

Генералізовані лімфатичні аномалії діагностовано 
у трьох пацієнтів жіночої статі віком 4, 12 і 14 років на 
основі наступних критеріїв: багатовогнищеві ЛМ з 

ураженням м’яких тканин шиї, середостіння, селезін-
ки, черевної порожнини (рис. 3), кістозних вогнищ 
медулярного шару кісток без ураження кортикально-
го шару (n=2).

Захворювання клінічно проявлялося з моменту 
народження як кістозні ЛМ у ділянці шиї і середо-
стіння, з приводу чого проведені повторні резекцій-
ні операції з рецидивом, ускладнені лімфореєю 
(n=1) та синдромом Горнера (n=1). Проведене ліку-
вання: імунотерапія ОК-432 з метою контролю рос-
ту кістозних ЛМ у ділянці шиї (2 та 4 сесії), торако-
томія, видалення медістінальної частини ЛМ (n=1), 
лапароскопічна спленектомія (n=1), лапароскопія, 
видалення внутрішньочеревних ЛМ (n=1). Резуль-
тат лікування задовільний, розміри ЛМ у динаміці 
не збільшуються, ураження кісток стабільні, орто-
педичне лікування не проводилось.

CLOVES-синдром діагностовано у сімох пацієн-
тів. Усі діти госпіталізовані в клініку з помилковим 
діагнозом, зокрема «Синдром Кліппеля–Треноне» 
(n=3), «Синдром Протея» (n=2), «Гемангіома груд-
ної стінки» (n=1). Враховуючи площу ураження та 
кількість уражених органів і систем організму, по-
рушення функції, важкий перебіг діагностовано у 
трьох дітей, середньоважкий – у чотирьох. Постій-
ними симптомами є надмірні жирові розростання в 
ділянці тулуба, що визначаються в усіх пацієнтів, су-
динні мальформації з повільним кровотоком, зокре-
ма ЛМ (n=5, 83,33%), капілярні мальформації (n=5, 
83,33%), ВМ (n=4, 66,67%). Постійним симптомом є 
також ураження опорно-рухового апарату: сколіоз 
(n=6, 100%), «сандальний проміжок» (n=3, 50%), ма-
кродактилія (n=3, 50%), синдактилія (n=3, 50%), 
ступня у формі «кленового лиска» (n=1, 16,67%).

Окремі клінічні прояви захворювання наявні з 
народження в усіх пацієнтів у вигляді: капілярних 
«невусів» в ділянці тулуба (n=5), деформації ступні 
(n=3), пухлиноподібних утворень у ділянці тулуба 
(n=6). Захворювання в усіх пацієнтів мало прогре-

 А Б 
Рис. 1. Дівчинка Б., 2 роки. Синдром Горам–Стаут: 
А – оглядова рентгенограма органів грудної клітки, ліва 
ключиця не візуалізується, Б – КТ, 3D-реконструкція: ос-
теолізис, що охоплює лопатку, грудину, верхні ребра

 А   Б
Рис. 2. Дівчинка Б., 2 роки. Синдром Горам–Стаут. МРТ в режимі Т2, аксіальна (А) і коронарна (Б) проекція. Мікрокістозні ЛМ 
інфільтрують м’які тканини плечового поясу, поширюються в середостіння
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суючий перебіг, наявні при народженні симптоми 
прогресували, при подальшому обстеженні виявле-
но інші вади розвитку (рис. 4). Слід зазначити, що 
при народженні у дитини були наявні лише капіляр-
ні плями в ділянці тулуба.

Ускладнення перебігу CLOVES-синдрому: запален-
ня кістозних ЛМ, сепсис (n=3, 50,0%), лімфорея (n=3, 
50,0%), локальна внутрішньосудинна коагулопатія 
(n=3, 50,0%), що діагностовано на основі підвищення 
рівня D-димерів та зниження рівня фібриногену в 
крові. У сімох дітей з CLOVES-синдромом виконано 
від одного до шести операційних втручань, середня 
кількість операцій на одну дитину становила 3,0±1,78. 
В ургентному порядку виконано операційне втручан-
ня у двох пацієнтів з приводу запалення ЛМ великих 
розмірів, що ускладнилися лімфореєю, сепсисом. 
Інші операційні втручання виконано в плановому по-
рядку. Метою операцій було видалення судинних 
мальформацій і жирових розростань. Операційні 
втручання мають свої особливості. З метою поперед-
ження тромбоемболічних ускладнень проводилась 
інтраопераційна антикоагулянтна терапія (гепарин 
50 U/кг/годину), з метою попередження післяопера-
ційної лімфореї ділянки змінених тканин обробляли 
аргоновою когуляцією, з метою попередження кро-
вотечі і запобігання рецидивів проводились виділен-
ня і поетапна перев’язка змінених венозних судин. 
Склерозуюча терапія проведена у трьох пацієнтів. 
Консервативне лікування сколіозу з використанням 
корсетів проводиться у трьох пацієнтів. Операційна 
корекція парціального гігантизму пальців ступні 
проведена в однієї пацієнтки віком 11 років.

Аномалія центральних сполучних лімфатичних 
каналів діагностована у трьох пацієнтів чоловічої ста-
ті віком 8 місяців, 1 рік і 2 роки. Клінічними проява-
ми були: хілоторакс (n=1), хілоперитонеум (n=1), хі-
лоперикард (n=2), лімфедема нижніх кінцівок (n=2), 
лімфедема верхніх кінцівок (n=2), кістозні ЛМ шиї і 
середостіння (n=1), ентеропатія з втратою білка 
(n=1). У цієї групи пацієнтів виконано наступні хі-
рургічні втручання: лапароцентез (n=1), пункція і 
дренування перикарда (n=2), пункція і дренування 
плевральної порожнини (n=2), плевродез з викорис-
танням ОК-432 (n=1), склерозування кістозних ЛМ з 
використанням ОК-432 (n=1). Медикаментозний су-
провід – антибактеріальна терапія, посиндромна і 
симптоматична терапія проводилися на тлі усклад-
нень у вигляді ексудації лімфи. Лікування у двох па-
цієнтів ефективне, комплексом лікувальних маніпу-
ляцій вдалося досягнути контролю симптомів.

В одного пацієнта віком два роки на фоні хілото-
раксу, хілоперикарда, хілоперитонеуму, ентеропатії 

з втратою білка, лімфедеми в ділянці верхніх і ниж-
ніх кінцівок, вторинного імунодефіциту, локальної 
внутрішньосудинної коагулопатії з реалізацією в 
синдром дисемінованого внутрішньосудинного 
згортання розвинулись поліорганна недостатність і 
летальний наслідок.

У 14 пацієнтів з генералізованими і комбіновани-
ми ЛМ дігностовано 27 ускладнень, які пов’язані з 
втратою лімфи, порушеннями коагуляції та сепси-
сом. У 14 пацієнтів виконано від одного до шести 
операційних втручань, загалом 39, у середньому 
2,78±1,47 на одного пацієнта. Об’єм виконаних опе-
рацій: торакоцентез (n=4), пункція і дренування пе-
рикарда (n=4), медістинотомія, дренування середо-
стіння (n=1), торакотомія, видалення ЛМ (n=3), 
лапароскопічне видалення ЛМ (n=1), лапароскопічна 

Рис. 3. Дівчинка Я., 12 років, генералізовані лімфатичні 
аномалії. МРТ у режимі Т2, вогнища ЛМ у середостінні, 
м’яких тканинах плечового поясу, селезінці

 А Б В
Рис. 4. Дівчинка Р., 10 років, CLOVES-синдром. Комбінова-
ні судинні аномалії у ділянці тулуба, лівого стегна (А, Б), 
«сандальний проміжок» та парціальний гігантизм правої 
ступні (В)
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спленектомія (n=1), лапароцентез (n=3), плевродез 
(n=2), резекційні операції (n=20).

Обговорення 
Особливу проблему створюють такі вади лімфатич-

ної системи, які призводять до витікання лімфи у се-
розні порожнини (хілотораксу, хілоперикарда, хілопе-
ритонеуму). До них належать генералізовані 
лімфатичні мальформації, синдром Горам–Стаут, ано-
малія центральних сполучних лімфатичних каналів 
[8]. Серед 14 пацієнтів власних спостережень діагнос-
товано 12 ускладнень, пов’язаних з втратою лімфи, 
зокрема це хілоторакс (n=3), хілоперикард (n=3), хіло-
перитонеум (n=1) та лімфорея (n=5).

Характерною ознакою синдрому Горам–Стаут є 
прогресуючий остеолізис з втратою кортикальної час-
тини кістки [8]. Механізм цього остеолізису погано 
вивчений, згідно з останньою гіпотезою, він може бути 
спричинений проліферацією тонкостінних каналів або 
підвищеною активністю остеокластів як результат лім-
фатичної патології прилеглих м’яких тканин. Порож-
нини, що утворилися в результаті остеолізису, випов-
нюються патологічною лімфатичною тканиною [13]. 
Хілоторакс як ускладнення синдрому Горам–Стаут 
описано в літературі [4], торакальним ураженням при-
таманний несприятливий прогноз: в одному повідом-
ленні серед 50 пацієнтів з торакальними ураженнями 
13 (26%) померли [5]. У нашому спостереженні 
наявний лише один випадок синдрому Горам–Стаут, 
для якого виявлено характерні клінічні особливості: 
ранній початок симптомів (два роки), ураження вели-
кої кількості кісток (усі шийні хребці, лопатка, грудни-
на, ключиця, верхні ребра), агресивний перебіг, швид-
кий розвиток ускладнень у вигляді хілотораксу, 
хілоперикарда, великий об’єм втрати лімфи (понад 
150 мл/кг/добу), неефективність медикаментозного 
лікування, у тому числі з використанням найбільш су-
часної методики з призначенням рапамуну.

Характерне ураження кісток властиве також генера-
лізованим лімфатичним аномаліям. В основі механіз-
му утворення інтрамедулярних кісткових порожнин 
лежить розширення лімфатичних каналів [13]. При ге-
нералізованій лімфатичній мальформації кількість 
уражених кісток та площа ураження з часом збільшу-
ються, проте можливі роки стабільності і збереження 
кортикального шару. У нашому спостереженні генера-
лізовані лімфатичні аномалії діагностовано у трьох ви-
падках, ураження кісток у всіх пацієнтів не прогресує, 
необхідності в ортопедичному лікуванні не було.

В основі розвитку аномалії центральних сполуч-
них лімфатичних каналів лежить дисплазія більшос-
ті лімфатичних судин, у тому числі грудної протоки 

[13]. Клінічними проявами є лімфедема, хілоторакс, 
хілоперикард, хілоперитонеум, також ентеропатія з 
втратою білка. Набряки, спричинені витіканням лім-
фи при аномалії лімфатичних каналів, значно важче 
піддаються лікуванню, ніж у пацієнтів з ізольовани-
ми судинними мальформаціями. При аномалії лім-
фатичних каналів витікання лімфи може виникати у 
різних ділянках тіла, тоді як ЛМ уражають певну ана-
томічну ділянку. Ентеропатія з втратою білка є ре-
зультатом лімфатичної гіпертензії в судинах кишеч-
ника, що призводить до розриву «молочних» каналів 
і витікання лімфи через верхівки ворсинок слизової 
оболонки кишечника у його просвіт [10]. Захворю-
вання є рефрактерним до лікування. Із трьох пацієн-
тів, яких ми спостерігали, в одного пацієнта віком 
двох років на тлі хілотораксу, хілоперикарда, хілопе-
ритонеуму, ентеропатії з втратою білка, лімфедеми в 
ділянці верхніх і нижніх кінцівок, вторинного імуно-
дефіциту, коагулопатією, розвинулася поліорганна 
недостатність і летальний наслідок. Загалом прогноз 
захворювання визначити важко, оскільки в літерату-
рі зустрічаються лише окремі клінічні випадки.

Раніше у пацієнтів із CLOVES-синдромом встанов-
лювали діагноз синдрому Протея або Кліппеля–Трено-
не [2]. У сімох пацієнтів нашого дослідження поперед-
ньо також були встановлені хибні діагнози. Клінічні 
прояви синдрому є надзвичайно варіабельними, важ-
кість його коливається від середньої до важкої. Крім 
того, у пацієнтів зустрічаються вади розвитку, назви 
яких не включено до абревіатури. Розміри нирок часто 
є несиметричними, діти мають високий ризик виник-
нення нефробластоми; іншими симптомами є шлунко-
во-кишкові кровотечі, асиметрія обличчя і голови. Ха-
рактерними є вади розвитку кінцівок, зокрема великі 
широкі ступні або кисті, широкий простір між пальця-
ми ніг та різні розміри кінцівок. Із семи пацієнтів влас-
ного дослідження у трьох діагностовано важкий перебіг, 
у чотирьох – середньоважкий. Не всі пацієнти мають 
повний комплекс перелічених ознак, частіше наявна 
комбінація певних симптомів, деякі з них є приховани-
ми. Використовуючи сучасні технології для швидкого 
виділення та аналізу ДНК з клінічних і патологоанато-
мічних зразків, багатодисциплінарна команда спе-
ціалістів Бостонського дитячого шпиталю ідентифіку-
вала генетичну основу CLOVES-синдрому. Вчені 
встановили, що від 6% до 60% клітин у кожному зразку 
ураженої тканини містять мутацію гена, названого 
PIK3CA, який є ключовою частиною молекулярної ре-
гуляції поділу і росту клітин [11]. У результаті мутації 
відбувалося прискорення росту тканини за відсутності 
зовнішніх сигналів регулювання росту. Мутації не ви-
явлено в неуражених тканинах.
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Наразі радикальний спосіб лікування синдрому не-
відомий. Хірургічне втручання має на меті полегшити 
перебіг захворювання та запобігти його прогресуван-
ню. Плануючи операційне втручання, слід пам’ятати, 
що аномальні, розширені вени у пацієнтів з CLOVES-
синдромом є передумовою високого ризику тромбо-
емболічних ускладнень, у тому числі і тромбоемболії 
гілок легеневої артерії [6]. Зі збільшенням віку дитини 
деформації та надмірний ріст можуть погіршуватися, 
що потребуватиме повторних втручань.

Прогноз генералізованих лімфатичних аномалій, 
аномалії центральних сполучних лімфатичних каналів 
та хвороби Горам–Стаут несприятливий, основними 
ускладненнями є прогресуюча дихальна недостатність 
і рецидивні інфекції [13]. У нашому спостереженні у 
14 пацієнтів із генералізованими і комбінованими ЛМ 
діагностовано 27 ускладнень, які пов’язані з втратою 
лімфи, порушеннями коагуляції та сепсисом. Померло 
два пацієнти, летальність становить 14,29%. Роль хірур-
гічного лікування у випадку генералізованих форм ЛМ 
обмежена. Відомі способи лікування не є радикальни-
ми, зазвичай використовують повторний торакоцентез, 
перикардіоцентез, інколи плевродез. Для консерватив-
ного лікування хілотораксу застосовують октреотид, ін-
терферон, а протягом останніх років все більшого по-
ширення набуває терапія рапамуном (сіролімусом) [7]. 
Однак у нашому спостереженні таке лікування вияви-
лось неефективним. Хірургічне лікування хілотораксу 
як ускладнення лімфатичних аномалій складне і часто 
безуспішне. Грудна лімфатична протока є найбільшою 
лімфатичною судиною людського організму, швидкість 
дренування лімфи по якому становить до 190 мл/год [3], 
чим можна пояснити труднощі лікування.

Висновки
Комбіновані ЛМ – це складна група захворювань, 

які уражають різні органи і системи організму, що 
визначає складність їх діагностики і лікування.

Для цих захворювань характерний прогресуючий 
перебіг з появою нових клінічних симптомів та рос-
том існуючих.

Комбіновані ЛМ мають високий ризик усклад-
нень, які пов’язані з втратою лімфи, порушеннями 
коагуляції та сепсисом.

Спосіб радикального лікування комбінованих 
ЛМ невідомий, використовуються різні методи лі-

кування (консервативне, хірургічне, склеротерапія 
та їх поєднання).

автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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