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Резюме

Цель исследования. Описание случая синдрома Клиппеля-Треноне.

Материалы и методы. Представлен краткий обзор литературы по проблеме синдрома Клиппеля-Треноне и описа-
ние клинического наблюдения.

Результаты. Абдоминальная форма синдрома Клиппеля-Треноне является редким вариантом подобного типа 
патологии. В настоящем сообщении описывается наблюдение пациента 65 лет, с абдоминальной формой синдрома 
Клиппеля-Треноне, манифестирующей ректальными кровотечениями

Заключение. Таким образом, изучение литературы и наше наблюдение показывает, что при наличии типичных 
манифестаций синдрома Клиппеля — Треноне кровотечение из органов желудочно-кишечного тракта может иметь 
ту же сосудисто-мальформационную природу.
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Summary

Purpose of the study. Description of the case of the Klippel-Trenone syndrome.

Materials and methods. A short review of the literature on the problem of the Klippel-Trenone syndrome and a description 
of the clinical observation is presented.

Results. The abdominal form of the Klippel-Trenone syndrome is a rare variant of this type of pathology. This report 
describes the observation of a 65-year-old patient, with the abdominal form of the Klippel-Trenone syndrome, manifesting 
rectal bleeding

Сonclusion. Thus, the study of literature and our observation shows that in the presence of typical manifestations 
of the Klippel-Trenone syndrome, bleeding from the organs of the gastrointestinal tract can have the same vascular-
malformational nature.

  Key words: Klippel- Trenaunay syndrome, rectal bleeding, angiodysplasia

Введение

В 1900  году французскими врачами Морисом 
Клиппелем и Полем Треноне впервые было по-
казано, что кожная капиллярная мальформация, 
варикозное расширение вен и гипертрофические 
изменения костной и мягких тканей конечностей 
могут рассматриваться в рамках одного патоло-
гического процесса [1, 2]. В большинстве случа-
ев синдром Клиппеля-Треноне диагностируется 
сразу при рождении или в детстве [1]. Этиология 
по-прежнему остается неясной. Имеются пред-
положения, что аберрантный ангиогенез могут 
вызывать соматические мутации, другая гипотеза 
предполагает, что подобная патология является 
результатом эмбриональной травмы, такой как 
повреждение симпатических ганглиев с последу-
ющей дилатацией микроскопических сосудистых 
каналов, развитием мезодермальных нарушений, 
пороков развития венозной системы, приводящих 
к венозной гипертензии [3].

Диагностика и  лечение синдрома Клиппе-
ля-Треноне. На настоящий момент Международ-
ное общество по изучению сосудистых анома-
лий (International Society for the Study of Vascular 
Anomalies) определяет синдром Клиппеля-Тре-
ноне как капиллярную мальформацию, венозную 
мальформацию (с наличием или отсутствием лим-
фатических мальформаций), гипертрофические 
изменения конечностей. Диагноз устанавливается 
при присутствии как минимум двух из этих трех 
признаков [1].

Капиллярная мальформация может быть распо-
ложена в любой части тела, хотя поражение тканей 
лица встречается довольно редко. Венозная маль-
формация и лимфатическая мальформация на-
блюдаются главным образом на верхних и нижних 
конечностях [4]. Поражение внутренних органов 
не является распространенной ситуацией, но по-
добные случаи могут быть источником серьезных 
осложнений и смертности [3, 5], в патологический 
процесс могут быть вовлечены мочевой пузырь, 
прямая кишка, желудочно-кишечный тракт, поло-
вые органы, печень, почки, легкие и позвоночник 
[4]. Поражение тазовых органов наблюдается в од-
ной пятой всех случаев и может сопровождаться 
гематурией или ректальными кровотечениями [3, 
6]. Гипертрофия конечности проявляется в виде 
увеличения костей и гипертрофии мягких тканей, 
что чаще проявляется в различии размеров нижних 
конечностей [1, 4].

Особую сложность представляет лечение желу-
дочно-кишечного кровотечения. Эндоскопический 
гемостаз имеет весьма ограниченную роль в виду 
распространенности поражения. Для кровотече-
ний малого объема показана консервативная гемо-
статическая и трансфузионная терапия. В случаях 
угрозы жизни показано резекционное оперативное 
вмешательство [1, 5, 6]. Для локализации источника 
кровотечения в предоперационном периоде может 
использоваться ангиографическое исследование 
[7, 8]. Приводим собственное наблюдение.

Результаты и обсуждение

В клинике общей хирургии в 2016 году проходил 
стационарное обследование пациент Ч., 65 лет. При 
поступлении предъявлял жалобы на эпизодические 
примеси крови в стуле, ощущения тяжести в области 
левой нижней конечности. Из анамнеза известно, 
что ангиодиспластические изменения левой нижней 
конечности диагностированы с рождения. Появ-
ление крови при дефекации отмечает с детского 
возраста, причем с 2014 года имеется тенденция 
к  учащению эпизодов кровотечения. Наблюда-

ется гастроэнтерологом по поводу хронического 
криптогенного гепатита с признаками трансформа-
ции в цирроз. По данным колоноскопии: слизистая 
прямой и сигмовидной кишки синюшного цвета, 
с множеством варикозно-расширеных узлов, раз-
личных размеров, с избыточной венозной сетью.

При осмотре отмечается ассиметричное раз-
витие нижних конечностей за счет увеличения 
левой нижней конечности, где имеется выраженное 
варикозное изменение поверхностных вен (рис. 1).
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С целью выявления распространенности про-
цесса в брюшной полости пациенту выполнена 
диагностическая лапароскопия. При ревизии опре-
делялась сеть извитых варикозно-измененных вен 
в левой подвздошной области и на брюшине малого 
таза. Сигмовидная и прямая кишка эктазированы, 
синюшного цвета, в субсерозном слое имелась сеть 
варикозно расширеных вен различного диаметра, 

в нижней трети нисходящего отдела ободочной 
кишки определяются единичные флебоэктазы до 
2–4 мм в диаметре (рис. 2). Других патологических 
изменений не выявлено. На момент наблюдения 
показаний к хирургическому лечению не усматри-
валось. Пациент выписан в удовлетворительном 
состоянии с рекомендациями по амбулаторному 
наблюдению.

Выводы

Таким образом, изучение литературы и наше на-
блюдение показывает, что при наличии типич-
ных манифестаций синдрома Клиппеля – Треноне 

кровотечение из органов желудочно-кишечного 
тракта может иметь ту же сосудисто-мальформа-
ционную природу.
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Изображения фрагментов желчных камней GS-7 и GS-19, полученные методом микротомографии.
Th e images of GS-7 and GS-19 gallstones fragments obtained by microtomography

Рисунок 4.
Figure 4.

Изображения фрагментов желчного камня GS-16: а – фотография; б – общий вид фрагмента в РЭМ; в-увеличенное изображе-
ние участка поверхности в РЭМ; г – поперечное сечение, полученное томографическим методом.
Th e images of GS-16 gallstone fragments: а – photo; б – the general view of the fragment by a scanning electron microscope; в-the en-
larged image of the surface area part obtained by a scanning electron microscope; г – cross-section obtained by tomography.

Рисунок 5.
Figure 5.

Изображения фрагментов желчного камня GS-21: а – фотография; б – общий вид фрагмента в РЭМ; в-увеличенное изображе-
ние участка поверхности в РЭМ; г – поперечное сечение, полученное томографическим методом.
Th e images of GS-21 gallstone fragments: а – photo; б – the general view of the fragment by a scanning electron microscope; в-the en-
larged image of the surface area part obtained by a scanning electron microscope; г – cross-section obtained by tomography.

Рисунок 6.
Figure 6.
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Рисунок 1.
Левая нижняя конечность 
пациента, с выраженными 
явлениями венозной маль-
формации

Figure 1.
Th e left  lower limb of the pa-
tient, with pronounced symp-
toms of venous malformation

Рисунок 2.
Венозные мальформации 
ободочной кишки (данные ди-
агностической лапарокопии)

Figure 2.
Venous malformations of the 
colon (data from diagnostic 
laparocopy)  
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