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Резюме

Лимфангиомы (МКБ-10 D18.1) – редкие доброкачественные мальформации лимфатической системы, характеризующиеся 
образованием множества тонкостенных кист различного диаметра, выстланных эндотелием и заполненных хилусом. 
Чаще всего лимфангиомы располагаются в области головы, шеи, подмышечных областей, однако менее, чем в 2% случаев 
они могут формироваться в сальнике, брыжейке, брюшной стенке или непосредственно в органах брюшной полости. 
Клинические проявления мезентериальных лимфангиом варьируют от бессимтомного течения до развернутой картины 
острого живота. Раннее выявление, точный диагноз и своевременное хирургическое вмешательство являются важными 
факторами, предотвращающими тяжелые осложнения мезентериальных лимфангиом. Полная резекция образования 
является «золотым» стандартом ведения детей с мезентериальными лимфангиомами, что в комплексе с длительным 
динамическим обследованием ребенка позволяет избежать рецидивов и добиться благоприятного исхода.
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Summary

Lymphangiomas (ICD-10 D18.1) are rare benign malformations of the lymphatic system, characterized by the formation of 
multiple thin-walled cysts of varying diameters, lined with endothelium and fi lled with chyle. Lymphangiomas are most 
commonly located in the head, neck, and axillae, but in less than 2% of cases, they can develop in the omentum, mesentery, 
abdominal wall, or directly within the abdominal organs. The clinical manifestations of mesenteric lymphangiomas range 
from asymptomatic to a full-blown acute abdomen. Early detection, accurate diagnosis, and timely surgical intervention are 
important factors in preventing serious complications from mesenteric lymphangiomas. Complete resection of the lesion is 
the gold standard for the management of children with mesenteric lymphangiomas. This, combined with long-term follow-up, 
helps prevent recurrence and achieve a favorable outcome.
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Введение

Лимфангиомы (D18.1 – Лимфангиома любой ло-
кализации)–врожденные пороки развития лим-
фатической системы, характеризующиеся проли-
ферацией эндотелиальных клеток в тонкостенных 
лимфатических каналах и окружающей их соеди-
нительной ткани с образованием множества тон-
костенных кист различного диаметра, выстланных 
эндотелием и заполненных хилусом. Лимфангиомы 
встречаются с частотой 1 случай на 6000 новоро-
жденных и составляют около 10% от числа всех 
доброкачественных новообразований у детей [1].

Первые описания лимфангиом относятся к ра-
ботам Вегнера, описанных в 1877 году, а термин 
«лимфангиома» был введен в 1880 году, подчерки-
вая связь с лимфатической системой [2, 3].

Большинство лимфангиом возникает в областях 
с обильным рыхлым соединительными тканями, 
типичная локализация лимфангиом- голова и шея, 
подмышечные области и конечности. Редкими 

локализациями лимфангиом являются брюшная 
полость и средостение [4–6].

Брюшные лимфангиомы – это образования, ко-
торые могут локализоваться в сальнике, брыжейке, 
брюшной стенке или непосредственно в органах 
брюшной полости. Разновидностью брюшных лим-
фангиом являются мезентериальные кистозные 
лимфангиомы. Мезентериальные лимфангиомы 
составляют менее 1% от всех лимфангиом, с ча-
стотой встречаемости 1 случай на 250 000 новоро-
жденных [7].

Повышение качества и увеличение распростра-
ненности пренатальной диагностики на настоящий 
момент позволяет визуализировать и заподозрить 
лимфангиомы ещё внутриутробно [8, 9]. Около 
65% мезентериальных лимфангиом выявляется 
сразу после рождения, в ходе скрининговых уль-
тразвуковых обследований брюшной полости или 
по характерной клинической симптоматике. 90% 
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лимфангиом диагностируется в течение первых 
2-х лет жизни [4, 6].

Причина развития и формирования мезенте-
риальных лимфангиом на настоящий момент не 
до конца изучена. Наиболее распространенной 
и актуальной выступает теория эмбрионально-
го развития, считающая развитие мезентериаль-
ных лимфангиом как следствие аномальной связи 
между лимфатическими протоками и венозной 
системой во время фетального периода. Нередко 
лимфангиомы ассоциированы с хромосомными 
аномалиями плода и новорождённого, что требует 
тщательного обследования ребенка на сопутству-
ющую патологию [10–12].

Клинически мезентериальные лимфангиомы 
имеют широкий спектр проявлений, которые ва-
рьируют от бессимптомного случайно обнаружен-
ного поражения до случая острого живота, требую-
щего проведения дифференциальной диагностики 
со злокачественными опухолями, а также с острой 
хирургической патологией [12].

В мировой литературе описаны случаи с поли-
морфными проявлениями лимфангиом в зависи-
мости от её формы и локализации [13, 14].

Ультразвуковое исследование, компьютерная 
и магнитно- резонансная томография являются 
основными методами диагностики мезентериаль-
ных лимфангиом [15]. Компьютерная томография 
остается лучшим радиологическим методом для 
оценки мезентериальных лимфангиом, позволяю-
щим наиболее точно определять размер поражения, 
его анатомические отношения с окружающими 
структурами, плотность и морфологию образова-
ния. Магнитно- резонансная томография является 
более специфичным методом при определении 
содержимого кисты [16].

Обязательным для подтверждения диагноза яв-
ляется гистологическое исследование удаленного 
образования. Гистопатологические особенности, 
выявляемые при мезентериальных лимфангиомах, 
включают тонкостенные лимфатические сосуды, 
истонченную эндотелиальную выстилку, рыхлую 
соединительную ткань и наличие гладких мышц. 

Для детального гистопатологического исследова-
ния следует использовать иммуногистохимические 
исследования, включающие определение антиге-
нов, связанных с CD31, CD34, CD45 фактор VIII, 
HMB-45, D2–40 и калретинин [17].

Хирургическое вмешательство с полной резек-
цией образования выступает в качестве «золотого» 
стандарта лечения мезентериальных лимфангиом 
с наименьшей частотой рецидивов и пониженным 
риском осложненного течения послеоперационно-
го периода [12,16].

В приведенных ниже клинических случаях под-
тверждается вариабельность клинической симпто-
матики и картины мезентериальных лимфангиом. 
У первого ребенка диагноз был заподозрен после 
скрининговых ультразвуковых исследований на 
фоне общего тяжелого состояния, связанного с па-
тологическим течением неонатального периода. 
Во втором же случае, ребенок с мезентериальной 
лимфангиомой поступил с клиникой частичной 
кишечной непроходимости, прогрессирующей 
в процессе обследований до полной кишечной не-
проходимости, требующей экстренного оператив-
ного вмешательства.

Цель: представление особенностей течения ме-
зентериальных лимфангиом у новорожденных де-
тей с акцентированием внимания на особенностях 
клинических проявлений и подходах к ведению 
таких детей.

В ходе написания работы был проведен анализ 
современной отечественной и зарубежной литера-
туры. Поиск осуществлялся по ключевым словам: 
«лимфангиома», «мезентериальная лимфангиома», 
«кишечная непроходимость», «оперативное вмеша-
тельство», «склеротерапия», «таргетная терапия», 
с использованием баз данных PubMed, NIH, Scopus, 
ResearchGate научной библиотеки eLibrary.Ru. 
Проведено наблюдение клинических случаев и ре-
троспективный анализ историй болезни мальчиков 
М. и Л. При проведении исследований были полу-
чены добровольные информированные согласия 
родителей мальчиков на публикацию результатов 
обследования и лечения в медицинской печати.

Клинический случай № 1

Мальчик М. от 1-й беременности от матери 30 лет 
с отягощенным акушерским анамнезом: в I триме-
стре по поводу угрозы выкидыша была проведена 
терапия прогестероном. На 33 неделе беременности 
были выявлены гестационная артериальная гипер-
тензия, анемия легкой степени, маловодие, сим-
физиопатия, проводилась коррекция состояний.

Роды 1-е срочные на 38 неделе гестации с преин-
дукцией дилатационным баллоном и амниотомией. 
Мальчик родился с массой 3230 г, длиной тела 52 см, 
по шкале Апгар 6/7 баллов. В связи с возникши-
ми при рождении тяжелыми дыхательными рас-
стройствами, соответствующими дыхательной 
недостаточности 2–3 степени, ребёнок был инту-
бирован в родильном зале, проводилась искус-
ственная вентиляция легких. В возрасте 14 часов 
жизни, учитывая регресс респираторных наруше-
ний, было принято решение о переводе ребёнка на 

CPAP-терапию (Constant positive pressure airway). 
При проведении рентгенографии органов грудной 
клетки была выявлена правосторонняя прикор-
невая бронхопневмония, в связи с чем ребенку 
была назначена антибактериальная терапия (ам-
пициллин+сульбактам 75 мг/кг/сут, нетилмицин 
6 мг/кг/сут). В возрасте 2 суток жизни мальчик был 
доставлен в отделении реанимации и интенсив-
ной терапии новорожденных Детской городской 
клинической больницы № 9 им. Г.Н. Сперанского.

Состояние мальчика при поступлении расце-
нивалось как тяжелое за счет дыхательной недо-
статочности, синдрома интоксикации, а также 
неврологической симптоматики в виде церебраль-
ной депрессии вследствие перенесенной асфиксии 
в родах. Ребенку были проведен широкий спектр 
лечебно- диагностических мероприятий, в лабо-
раторных исследованиях определялись анемия 
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(гемоглобин – 106,1 г/л), тромбоцитопения (тром-
боциты – 149*109/л), повышенные маркеры вос-
паления (прокальцитонин – 3,49 нг/л), гиперби-
лирубинемия за счет непрямой фракции (общий 
билирубин – 142 мкмоль/л, прямой билирубин – 
6 мкмоль/л).

При выполнении ультразвукового исследова-
ния органов брюшной полости было выявлено 
жидкостное образование 27×13 мм в правой под-
вздошной области с гиперэхогенными перегород-
ками. Свободная жидкость в правой подвздош-
ной области с нитями фибрина. Кишечные петли 
с недифференцированными стенками. У ребенка 
была заподозрена мезентериальная лимфангио-
ма. Для подтверждения диагноза была проведе-
на компьютерная томография органов брюшной 
полости, на которой в средних отделах брюшной 
полости справа на уровне брыжейки тонкой кишки 
определялось объемное жидкостное образование 
неправильной формы с четкой тонкой капсулой 
и перегородками в структуре, общими размерами 
31×25×38 мм, при этом данное образование при-
легало к нижней полой вене и ножке правой поч-
ки, несколько оттесняло головку поджелудочной 
железы и двенадцатиперстную кишку, частично 
окружая петли тонкой кишки (рис. 1).

Учитывая наличие объемного жидкостного об-
разования брюшной полости, которое, вероятно, 
соответствовало мезентериальной лимфангио-
ме, после консультации хирурга было принято 
решение о проведении планового оперативного 
вмешательства после купирования инфекцион-
ного процесса и стабилизации состояния ребенка. 
В возрасте 19 суток жизни при диагностической 
лапароскопии было визуализировано образова-
ние около 2–3 см, представляющее собой множе-
ственный кисты с ярким желтым лимфатическим 
содержимым, прорастающее через толщу брыжей-
ки и стенку подвздошной кишки на расстоянии 
7–8 см от купола слепой кишки (рис. 2 на цветной 

вклейке в журнал), интраоперационно принято 
решение о конверсии. После продольной лапарото-
мии и вскрытия брюшины в правой подвздошной 
области выявлено образование размерами около 
2–3 см, множественные кисты, с ярким желтым со-
держимым. Лимфангиома прорастала через толщу 
брыжейки и циркулярно вокруг кишки на 7–8 см 
от купола слепой кишки. В ходе оперативного вме-
шательства была выполнена резекция брыжей-
ки подвздошной кишки вместе с образованием 
и участком подвздошной кишки, составившим 5 см. 
Удаленный макропрепарат отправлен на гистоло-
гию. В брюшную полость был установлен дренаж 
(рис. 3 на цветной вклейке).

По результатам морфологического исследова-
ния был подтвержден диагноз – гистологическая 
картина соответствовала кистозной лимфангиоме 
брыжейки подвздошной кишки с малочисленными 
лимфангиэкстазами в стенке.

Послеоперационный период протекал без ос-
ложнений, проводилась инфузионная терапия 
(глюкозо- солевые растворы: Комбинированные 
растворы «Калия ацетат + Кальция ацетат + 
Магния ацетат + Натрия ацетат + Натрия хло-
рид), была продолжена противомикробная тера-
пия (цефоперазон+сульбактам 340 мг/кг/сут, ван-
комицин 117 мг/кг/сут, флуконазол 20 мг/кг/сут). 
После энтеральной паузы постепенно проводилось 
расширение энтеральной нагрузки адаптирован-
ными молочными смесями, на время расширения 
питания назначалось частичное парентеральное 
питание– аминокислоты (15 мл/кг/сут), декстроза 
(85 мг/кг/сут).

В возрасте 1 месяца 2 суток жизни ребенок 
в удовлетворительном состоянии был выписан 
под наблюдение участкового педиатра и хирурга. 
Антропометрические показатели при выписке: 
длина тела – 54 см, окружность головы – 36 см, 
окружность груди – 35,5 см, масса тела – 3956 г 
(+520 г за время нахождения в стационаре).

Клинический случай № 2

Мальчик Л. от матери 27 лет, от 2-й беременности, 
1-х срочных родов (1-я беременность – аборт по ме-
дицинским показаниям). Беременность протекала 
с угрозой прерывания в І триместре, бактериурией, 
резус- конфликтом. Роды в срок, самостоятельные, 
масса тела при рождении 3640 г, длина- 53 см, по 
шкале Апгар 8/9 баллов. При выполнении скри-
нингового ультразвукового исследования органов 

брюшной полости после рождения у ребёнка было 
выявлено образование в брюшной полости с разме-
рами 42×20 мм, расцененное как киста брыжейки. 
По результатам магнитно- резонансной томогра-
фии – образование 38×18 мм неправильной формы.

В течение 1-го месяца жизни состояние ребен-
ка оставалось удовлетворительным. За 2 дня до 
поступления в стационар появилось выраженное 

Рисунок 1А, 1В.

Figure 1А, 1В.

Данные компьютерной томографии 
органов брюшной полости мальчика 
М. Объемное жидкостное образова-
ние брюшной полости неправильной 
формы с четкой тонкой капсулой 
и перегородками в структуре, общими 
размерами до 31×25×38 мм

CT scan of the abdominal organs of a boy M. 
A volumetric, irregularly shaped, fl uid- fi lled 
abdominal mass with a distinct, thin capsule 
and septations within the structure, with 
overall dimensions of up to 31×25×38 mm.

А В
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беспокойство, отсутствие самостоятельного стула. 
В возрасте 1,5 месяцев мальчик поступил в отделе-
ние патологии новорожденных Детской городской 
клинической больницы № 9 им. Г.Н. Сперанского 
с жалобами на выраженное беспокойство и задерж-
ку стула. Масса при поступлении- 3970 г, длина 
тела- 54 см, окружность головы и груди- 36 см.

При проведении ультразвукового исследования 
органов брюшной полости в правой боковой мезо-
гастральной области определялось образование, 
прилежащее к кишечнику, с наличием внутри тон-
костенных перегородок и однородного жидкост-
ного содержимого, размерами 52×21мм, соответ-
ствующее мезентериальной лимфангиоме (рис. 4), 
потверждены магнитно- резонансной томографией 
(рис. 5). Лабораторные исследования без значимых 
отклонений.

Через 6 дней наблюдалась отрицательная ди-
намика состояния ребёнка в виде нарастания 
клиники кишечной непроходимости и развития 
асцита, мальчик был переведен в отделение реа-
нимации и интенсивной терапии новорожденных. 
На врачебном консилиуме было принято реше-
ние о проведении экстренной диагностической 
лапароскопии. При ревизии брюшной полости 
визуализировалось образование, прорастающее 
через толщу брыжейки и стенку тощей кишки 
на расстоянии 40 см от связки Трейца (рис. 6А 
на цветной вклейке), также отмечалась свободная 
жидкость в брюшной полости, представленная хи-
лезным отделяемым. Было принято решение о пе-
реходе к открытой лапаратомической операции. 
Ребенку была выполнена продольная лапаротомия 
в левой подвздошной области, выведена кишка 

с лимфангиомой, размер которой составил около 
5×6 см. По структуре образование было представ-
лено множественными кистами, наполненными 
молочно- желтым лимфатическим содержимым. 
Выполнена резекция брыжейки тощей кишки вме-
сте с образованием и участком тощей кишки 5–6 см 
с наложением еюноеюноанастомоза, установлен 
дренаж (рис. 6В).

В послеоперационном периоде ребенку прово-
дилась искусственная вентиляция легких, инфу-
зионная терапия, парентеральное питание (мак-
симум аминокислоты – 30 мл/кг/сут, жировые 
эмульсии – 13 мл/кг/сут, декстроза – 30 мл/кг/сут) 
с постепенным расширением энтеральной нагрузки 
(Суточный объем до 900 мл “Nutrilon Pepti Gastro” – 
218 мл/кг/сут), противомикробная терапия (ампи-
циллин+сульбактам 630 мг/кг/сут, цефоперазон+-
сульбактам 615 мг/кг/сут, флуконазол 25 мг/кг/сут).

Послеоперационный период протекал гладко. 
При инструментальном обследовании в динамике 
наблюдалась положительная динамика – объемных 
образований не обнаружено, перистальтика актив-
на, свободная жидкость отсутствует.

При гистологическом исследовании взятого ин-
траоперационно материала подтвержден диагноз 
мезентериальной лимфангомы. Описано образова-
ние жёлтого цвета, мягкой консистенции, дольча-
того строения размерами 4,5×3,5×2см. На разрезе 
полости, заполненные молочно- жёлтой жидкостью.

Состояние ребенка стабилизирова лось, 
на 23 день госпитализации мальчик был выписан 
домой в удовлетворительном состоянии под наблю-
дение участкового педиатра и хирурга. Масса на 
момент выписки – 4130 г (+160 г), длина тела – 57 см.

Рисунок 4.

Figure 4.

Ультразвуковая картина образования у мальчика Л., при-
лежащего к кишечнику, с наличием внутри тонкостенных 
перегородок и однородного жидкостного содержимого, 
размерами 52х21мм

Ultrasound image of a formation in a boy L., adjacent to the intes-
tine, with the presence of thin-walled partitions and homogeneous 
liquid contents inside, measuring 52×21 mm

Рисунок 5А, 5В.

Figure 5А, 5В.

Результаты магнитно- 
резонансной томографии.у 
мальчика Л. Обнаружено 
образование размерами 
19,9×60,6 мм

Magnetic resonance imaging 
resultsn a boy L. A formation 
measuring 19,9×60,6 mm 
was detected.

А В
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Обсуждение

Лимфангиомы, являясь доброкачественными маль-
формациями лимфатической системы, остаются 
сложной клинической проблемой в неонатологии 
и детской хирургии [1]. Мезентериальные лимфан-
гиомы относятся к крайне редким доброкачествен-
ным порокам развития лимфатической системы. 
Их распространенность варьирует от 1 на 1000 
до 1 на 16000 живорожденных [18]. Соотношение 
мальчиков и девочек с лимфангиомами относится 
как 1,5:1, встречаясь чаще в группе лиц мужского 
пола [16]. В нашей многопрофильной больнице за 
последние 3 года встретилось 2 описанных в статье 
случая, оба случая наблюдались у мальчиков.

Лимфангиомы традиционно подразделяются на 
три гистологических типа: капиллярный (простой), 
кавернозный и кистозный. Капиллярный обычно 
возникает в коже и состоит из однородных неболь-
ших тонкостенных лимфатических пространств. 
Кавернозный тип состоит из различных размеров 
расширенных лимфатических пространств со свя-
зью с соседними нормальными лимфатическими 
пространствами. Кистозный тип состоит из рас-
ширенных лимфатических пространств различ-
ных размеров, связанных с коллагеном и гладкими 
мышечными пучками в строме, не имеющем связи 
с прилегающими нормальными лимфатическими 
пространствами [19]. Гистологическая картина 
является принципиальной для подтверждения 
диагноза. В описанных случаях патологический 
процесс локализовался в мезентериальной области, 
в которой из трех гистологических типов лимфан-
гиом встречаются кистозный тип лимфангиом.

В  целом для мезентериальных лимфангиом 
характерен медленный рост, однако встречают-
ся описания быстрого массивного роста лимфан-
гиом с достижением ими огромных размеров [16]. 
Клинические симптомы мезентериальных лим-
фагиом зависят от их размера и локализации. Они 
могут оставаться бессимптомными в течение всей 
жизни или могут вызвать опасные для жизни ослож-
нения. В то время как небольшие внутрибрюшные 
лимфангиомы вызывают только накопление неболь-
шого объема брюшной выпота, увеличение массы 
лимфангиомы приводит к возникновению клини-
ческой симптоматики, включающей вздутие живота, 
рвоту, лихордку и обстипацию [16, 20]. Часто мезен-
териальные лимфангиомы выявляются после воз-
никновения осложнений, включающих кишечную 
непроходимость, заворот кишки, интракистозную 
инфекцию и внутрибрюшное кровоизлияние [21]. 
Значимая доля пациентов неонатального возраста 
с мезентериальными лимфангиомами, поступают 
в неонатальные отделения с клиникой кишечной не-
проходимости [16]. Мезентериальные лимфангиомы 
вызывают вращение тонкой кишки, что приводит 
к образованию заворота с последующей клиникой 
острой кишечной непроходимости [19].

Представленные клинические случаи подтвер-
ждают клиническую вариабельность течения ме-
зентериальных лимфангиом. В 1-м клиническом 
случае у ребенка наблюдалась реализация вну-
триутробной инфекции, врожденной пневмонии 
с дыхательной недостаточностью II–III степени, 

синдромом угнетения вследствие перенесенной 
асфиксии. При комплексном обследовании было 
выявлено образование в брюшной полости, ко-
торое требовало дообследования ребенка, мето-
дом компьютерной томографии. Учитывая от-
сутствие клинической симптоматики со стороны 
желудочно- кишечного тракта, мальчику было про-
ведено оперативное вмешательство планово после 
стабилизации состояния и купирования признаков 
инфекционного токсикоза. Во 2-м клиническом 
случае у ребенка с неотягощенным течением неона-
тального периода, в возрасте 1,5 месяцев возникла 
клиника частичной кишечной непроходимости. 
Выжидательная тактика на время дообследования 
привела к развитию острой кишечной непроходи-
мости и хилезного асцита, потребовавших экстрен-
ного оперативного вмешательства по удалению 
образования с участком прилегающей кишки.

В табл. 1 представлена сравнительная характе-
ристика описываемых случаев с данными, пред-
ставленными в мировой медицинской литературе.

Современная диагностика основывается на 
комбинации методов. Пренатальный ультразву-
ковой скрининг, особенно во II триместре, позво-
ляет заподозрить новообразование, определить 
его структуру и локализацию [22]. Постнатальное 
ультразвуковое исследование с цветным доппле-
ровским картированием служит методом первой 
линии, позволяющим четко выявлять контуриро-
ванные образования с тонкими перегородками без 
выраженного кровотока. Магнитно- резонансная 
и компьютерная томография с контрастированием 
незаменимы для оценки глубины инвазии, анато-
мических соотношений и планирования операции, 
особенно при интраабдоминальных и забрюшин-
ных локализациях. Окончательная верификация 
диагноза требует проведения гистологического 
и иммуногистохимического исследования с мар-
керами лимфатического эндотелия, к которым 
относятся белок гомеобокса Prospero 1 (PROX1), 
рецептор третьего фактора роста эндотелия со-
судов (VEGFR3) и трансмембранный гликопро-
теин D2–40, также известный как подопланин. 
Описанные молекулярные факторы контролируют 
развитие лимфатических сосудов во время эмбри-
огенеза и используются в диагностике как злокаче-
ственных, так и доброкачественных новообразова-
ний, исходящих из лимфатической системы [23, 24]. 
В продемонстрированных клинических случаях 
диагноз был подтвержден гистологически, имму-
ногистохимическое исследование не проводилось.

Для лечения мезентериальных лимфангиом ре-
комендуется радикальное хирургическое удаление 
образования, даже когда пациенты бессимптомны 
[25, 26]. Объем оперативного вмешательства зависит 
от инвазии образования в окружающие ткани [27].

Для достижения положительного результата 
в сложных случаях может потребоваться междис-
циплинарное лечение и адъювантная терапия, такая 
как склеротерапия с инъекцией склерозного агента 
при помощи блеомицина, доксициклина, ОК-432 
в кистозную полость. Склерозирующий агент 
вызывает дегенерацию и некроз эндотелиальных 
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Сравниваемый 
показатель

Мальчик М. Мальчик Л.
Данные мировой медицинской 
литературы по мезентериальным 
лимфангиомам [12–15]

Возраст выявле-
ния

4 сутки жизни Яркая клиническая кар-
тина с 1 месяца 13 дней

В 65% клиника возникает при 
рождении, а 90% – в течение первых 
двух лет жизни

Клинические особенности

Отягощенный 
соматический 
анамнез

+
Врожденная пневмония
Умеренная асфиксия 
в родах

–
Возможно возникновение вслед-
ствие синдромальной патологии, 
однако, чаще у здоровых детей

Течение заболе-
вания Бессимптомное Острое

В большинстве случаев бессим-
птомно, выявляется при развитии 
осложнений

Симптомы со сто-
роны желудочно- 
кишечного тракта

Отсутствовали Картина частичной ки-
шечной непроходимости Вздутие живота, рвота и обстипация

Осложнения

Со стороны желудочно- 
кишечного тракта 
симптоматика отсут-
ствовала

В динамике прогресси-
рование до полной ки-
шечной непроходимости 
и хиллезного асцита

Часто мезентериальные лимфанги-
омы выявляются после возникно-
вения осложнений, включающих 
кишечную непроходимость, заворот 
кишки, интракистозную инфекцию 
и внутрибрюшное кровоизлияние

Лабораторно- инструментальные изменения

Лабораторные 
показатели

Изменения были связа-
ны с течением внутриу-
тробной инфекции 
и неонатальной желтухи

Значимых лабораторных 
отклонений
не выявлено

Возможно выявление изменений на 
фоне осложненного течения заболе-
вания: электролитные и метаболиче-
ские нарушения, постгеморрагиче-
ская анемия

Ультразвуковая 
картина

Жидкостное образова-
ние 27×13 мм с гиперэхо-
генными перегородками.

Образование, приле-
жащее к кишечнику, 
с наличием внутри тон-
костенных перегородок 
и однородного жидкост-
ного содержимого,
размерами 52×21мм

Выявление контурированного обра-
зования с тонкими перегородками 
без выраженного кровотока

Данные компью-
терной/ магнитно- 
резонансной 
томографии

На уровне брыжейки 
тонкой кишки объемное 
жидкостное образование 
неправильной формы 
с четкой тонкой капсу-
лой и перегородками 
в структуре, общими 
размерами 31×25×38 мм

По результатам магнит-
но-резонансной томо-
графии – образование
размерами 19,9×60,6 мм

Магнитно- резонансная и компью-
терная томография незаменимы для 
оценки глубины инвазии, анатоми-
ческих соотношений и планирова-
ния операции

Объем оператив-
ного вмешатель-
ства

Резекция брыжейки 
подвздошной кишки 
вместе с образованием 
и участком подвздошной 
кишки длиной 5 см

Выполнена резекция 
брыжейки тощей
кишки вместе с образо-
ванием и участком тощей 
кишки 5–6 см с наложени-
ем еюноеюноанастомоза

Для лечения мезентериальных 
лимфангиом рекомендуется ради-
кальное хирургическое удаление 
образования

Результат ги-
стологического 
исследования

При гистологическом 
исследовании подтверж-
ден диагноз мезентери-
альной лимфангиомы

При гистологическом 
исследовании подтверж-
ден диагноз мезентери-
альной лимфангиомы

Необходимо обязательное под-
тверждение диагноза данными 
гистологического исследования

Направления про-
водимой терапии

• Антибиотикотерапия
• Инфузионная терапия
• Частичное парентери-

альное питание
• Постепенное расши-

рение энтеральной 
нагрузки

• Антибиотикотерапия
• Инфузионная терапия
• Частичное парентери-

альное питание
• Постепенное расши-

рение энтеральной 
нагрузки

• Энтеральная пауза
• Антибактериальная терапия
• Постепенное расширение энте-

ральной нагрузки

Прогноз
Благоприятный
Без рецидива за время 
наблюдения

Благоприятный
Без рецидива за время 
наблюдения

Благоприятный
Склонность к рецедивам

Таблица 1.
С равнительна я 
характеристика 
особенностей 
клинической кар-
тины, результатов 
лабораторно- 
инструментальных 
исследований 
и лечения наблю-
даемых пациентов 
с данными, описан-
ными в литературе 
[12–15].

Table 1.
Comparative 
characteristics 
of the clinical 
picture, laboratory 
and instrumental 
examination results, 
and treatment of 
observed patients 
with data described 
in the literature 
[12–15].
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клеток в стенке кисты, образуя спайки. Несколько 
исследований продемонстрировали эффектив-
ность склеротерапии, которая с тех пор стала ос-
новой лечения больших кистозных поражений, 
позволяющей сохранить участок кишки и окру-
жающие структуры сосудисто- нервного пучка. 
Также склерозирование выступает методом выбора 
в группе пациентов с бессимптомным течением [21].

Консервативное лечение с использованием си-
стемных препаратов, включающих бета-блокаторы 
и стероиды, не доказали своей эффективности, 
а использование локальных методов лечения- ла-
зерной и криокоагуляции- возможно при поверх-
ностной локализации микрокистозных очагов 
лимфангиомы [27]. В описанных случаях обоим 
мальчикам проводилось радикальное открытое 
оперативное вмешательство по удалению мезен-
териальных лимфангиом с прилежащими пора-
женными участками тонкой кишки и наложением 
межкишечного анастомоза.

Существует также перспективная таргетная 
терапия, включающая в себя препараты, воздей-
ствующие на молекулярные мишени. Сиролимус 
является специфическим ингибитором мишени 
рапамицина млекопитающих (mTOR) – ключевого 
фактора в регуляции ангиогенеза, роста клеток 

и их пролиферации, и широко используется для 
лечения крупных лимфангиом благодаря своим 
антиангиогенным и антипролиферативным свой-
ствам [28]. Алпелсиб – селективный ингибитор 
PIK3CA (каталитическая субъединица альфа фос-
фатидилинозитол-4,5-бисфосфат-3-киназы) также 
показал многообещающие результаты в лечении 
лимфатических мальформаций [29, 30].

Прогноз при мезентериальных лимфангиомах 
в целом благоприятный, особенно при своевремен-
ной диагностике и адекватном лечении, что стало 
возможным в связи с доступностью и активным 
внедрением ультразвуковых методов диагностики, 
в том числе и в пренатальном периоде [31]. Хотя ме-
зентериальные лимфангиомы, как правило, имеют 
доброкачественное течение, они склонны к реци-
дивам [17]. Поэтому детям с мезентериальными 
лимфангиомами обязательна организация после-
дующего динамического наблюдения в течение 
нескольких лет для выявления любых послеопе-
рационных осложнений и исключения рецидива 
[16, 18, 20]. Оба мальчика в стабильном состоянии 
были выписаны под амбулаторное наблюдение 
хирургов, при динамическом обследовании состо-
яние остается удовлетворительным, рецидивиро-
вания процесса не наблюдалось.

Заключение

Лимфангиомы у новорожденных и детей раннего 
возраста, несмотря на свою доброкачественность, 
требуют комплексного мультидисциплинарно-
го подхода с участием неонатологов, детских хи-
рургов, генетиков, радиологов и реаниматологов. 
Учитывая наиболее частую встречаемость лимфан-
гиом среди детей, необходимо включение данного 
диагноза в дифференциально- диагностический 
ряд при картине острого живота. Современные 
методы визуализации, включающее ультразву-
ковое исследование, компьютерную и магнитно- 
резонансную томографию, являются основой для 

дифференциальной диагностики и планирования 
лечения. Анализ молекулярных механизмов об-
разования лимфангиомы открывает перспективы 
для разработки таргетной терапии, включающей 
ингибиторы mTOR, PIK3CA, которая может стать 
альтернативой или дополнением к традицион-
ным методам лечения у пациентов со сложными 
или рецидивирующими формами лимфангиом. 
Долгосрочное наблюдение пациентов с лимфанги-
омами с регулярным ультразвуковым- контролем 
необходимы для своевременного выявления реци-
дивов и достижения благоприятного исхода.
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Данные лапароскопического иссле-
дования тонкой кишки у мальчика М. 
При ревизии брюшной полости 
определяется образование, прораста-
ющее через толщу брыжейки и стенку 
подвздошной кишки

Laparoscopic examination of the small 
intestine in a boy named M. During an 
abdominal examination, a formation 
was detected growing through the 
thickness of the mesentery and the wall 
of the ileum.

Рисунки 2А, 2В.

Figures 2А, 2В.
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Рисунок 3А, 3В.

Figure 3А, 3В.

Резецированная лимфангиома 
у мальчика М. Размер образования 
около 2–3 см, множественный кисты, 
с ярким желтым (лимфа) содержимым

Resected lymphangioma in a boy M. 
The size of the formation is about 
2–3 cm, multiple cysts, with bright 
yellow (lymph) contents
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Данные лапароскопического иссле-
дования тонкой кишки у мальчика Л. 
При ревизии брюшной полости визу-
ализировано образование, прораста-
ющее через толщу брыжейки и стенку 
тощей кишки.

Интраоперационная картина. Обра-
зование размером 5×6 см, множе-
ственный кисты, с молочно- желтым 
содержимым

Laparoscopic examination of the small 
intestine in a boy named L. During 
abdominal exploration, a lesion was 
visualized growing through the mes-
entery and the jejunal wall.

Intraoperative image. The lesion mea-
sured 5×6 cm, containing multiple cysts 
and milky- yellow contents

Рисунок 6А.

Рисунок 6В.

Figure 6A.

Figure 6B.
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