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Вступ 
Кістозні ЛМ - це вада розвитку лімфатичних 

судин, що характеризується наявністю кіст різно-
го діаметру, які вистелені одним шаром ендотелі-
альних клітин та ділянками кубовидного ендоте-
лію, виповнені рідиною, багатою білком, що має 
забарвлення від світло-жовтого до темно-корич-
невого [1]. Канальці малого діаметру мають лише 
ендотеліальну вистелку, а великі містять нерівно-
мірно розташовані гладком’язові волокна. 

Частота ЛМ складає від 1 на 6000 до 1 на 16000 
живих новонароджених  дітей, з частотою госпі-
талізації 3 випадки на 100000 [2, 3]. Кістозні ЛМ 
мають надзвичайно різноманітні клінічні прояви, 
від крихітних міхурців на шкірі чи слизових обо-
лонках, до великих пухлиноподібних утворень або 
множинних уражень різних анатомічних ділянок. 
Для лікування локальних обмежених кістозних 
ЛМ впроваджено ефективні та безпечні методи [4, 
5], однак не вирішеним залишається лікувальна 
тактика ускладнених ЛМ. Перебіг та ускладнення 
ЛМ визначається їх локалізацією. Найбільш не-
безпечним в плані виникнення ускладнень є ЛМ, 
що локалізуються в ділянці голови і шиї та мо-
жуть призвести до компресії верхніх дихальних 
шляхів і респіраторних розладів різного ступеня 
важкості [6, 7]. Порушення дихання можуть бути 

як транзиторними у вигляді стридорозного дихан-
ня, що проявляється зазвичай протягом перших 
місяців життя, так і дихальної недостатності, що 
вимагає трахеостомії, дихальної підтримки [8].

Метою дослідження є визначення факторів 
ризику компресії дихальних шляхів у новонаро-
джених дітей з ЛМ голови і шиї та оцінка резуль-
татів лікування ускладнених ЛМ.

Матеріали і методи
Протягом періоду від грудня 2010 до березня 

2017 року на клінічній базі кафедри дитячої хі-
рургії Національного медичного університету 
імені О.О.Богомольця Національної спеціалізо-
ваної дитячої лікарні «ОХМАТДИТ» проходили 
обстеження та лікування 238 дітей  з судинними 
аномаліями віком від 0 до 18 років. Серед пацієн-
тів з судинними аномаліями кістозні ЛМ складали 
112 (47,06%). 53 пацієнти були жіночої статі та 59 
пацієнтів чоловічої статі, гендерне співвідношен-
ня складало 1 : 1,1.Ізольовані ЛМ було діагнос-
товано на основі наявності макрокістозних та/
або мікрокістозних утворень, виявлених під час 
УЗД та МРТ візуалізації та за умови відсутності 
патологічних змін шкіри та опорно-рухового апа-
рату. Для діагностики кістозних ЛМ використову-
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Резюме
Вступ. Лімфатичні мальформації (ЛМ) найчастіше локалізуються в ділянці голови і шиї, тому є потен-

ційно небезпечними для новонароджених дітей враховуючи ризик виникнення дихальних розладів, які можуть 
бути як транзиторними у вигляді стридорозного дихання, так і дихальної недостатності, що вимагає тра-
хеостомії, дихальної підтримки.

Мета дослідження: визначення факторів ризику компресії дихальних шляхів у новонароджених дітей з ЛМ 
голови і шиї та оцінка результатів лікування ускладнених ЛМ.

Матеріали і методи. Серед 238 дітей з судинними аномаліями кістозні ЛМ діагностовано у 112 (47,06%). 
Період спостереження складав від  грудня 2010 року до березня 2017 року. Для діагностики ЛМ використо-
вували ультразвукове сканування, яке проводили при першому звертанні пацієнта та в динаміці, МРТ до по-
чатку лікування (n=98) та на етапах лікування (n=43). КТ виконували лише у пацієнтів з ознаками порушення 
механіки дихання. Умовну площу ЛМ визначали на основі результатів МРТ за формулою площі еліпса. Площу 
ЛМ до 100 см2 оцінювали як малу, 100 - 199 см2 - середню, 200 - 299 см2 - велику та понад 300 см2 - гігантську.

Результати дослідження. Клінічні прояви кістозних ЛМ діагностували з моменту народження у 64 дітей, 
що становило 57,14% усіх випадків. ЛМ у  55 (85,94%) новонароджених дітей локалізувалися в ділянці голови і 
шиї. Необхідність у проведенні активної лікувальної тактики виникла у 4 дітей з ЛМ в ділянці голови і шиї, що 
склало 6,25% новонароджених дітей з ЛМ. За результатами МРТ встановлено особливості ЛМ, які спричини-
ли компресію дихальних шляхів, зокрема, це двобічне ураження, розташування вище і нижче рівня під’язикової 
кістки, інфільтративний експансивний ріст, трансфасціальне поширення. Умовна площа цих уражень стано-
вила від 220,4 до 349,6 см2, в середньому 301,05±56,28 см2. Показаннями до проведення операційного лікуван-
ня було порушення механіки дихання з ознаками наростаючої дихальної недостатності. Виконане операційне 
втручання в об’ємі резекції ЛМ, трахеостомії, інтраопераційного введення ОК-432. Застосована тактика 
забезпечила тривалу стабілізацію стану дитини та безпечність проведення подальшого лікування. 

Висновки. Компресія верхніх дихальних шляхів ускладнила ЛМ в ділянці голови і шиї у 7,3% новонароджених 
дітей. Ці ЛМ характеризуються експансивним ростом, трансфасціальним поширенням,  двобічним уражен-
ням, великими розмірами. 
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вали наступні методи візуалізації: УЗД в режимі 
сірої шкали і КДС, яке проводили при першому 
звертанні пацієнта та в динаміці, МРТ до початку 
лікування (n=98) та на етапах лікування (n=43), 
КТ з внутрішньовенним контрастуванням. КТ ви-
конували лише у пацієнтів з ознаками порушен-
ня механіки дихання. МРТ виконували на апараті 
Siemens Avanto 1,5T в режимі Т1, Т2, FetSet, STIR 
для уточнення характеру ураження, його структу-
ри (кістозна, солідна, тубулярна тощо), топічної 
діагностики судинних мальформацій, їх розміру 
та відношення до навколишніх структур. У дітей 
молодшого віку та окремих пацієнтів старшого 
віку, з якими був затруднений вербальний кон-
такт, МРТ проводили з використанням седації або 
у стані медикаментозного сну. 

Умовну площу ЛМ визначали на основі резуль-
татів МРТ за формулою площі еліпса. Площу ЛМ до 
100 см2 оцінювали як малу, 100 - 199 см2 - середню, 
200 - 299 см2 - велику та понад 300 см2 - гігантську.

Результати дослідження
Клінічні прояви кістозних ЛМ діагностували 

з моменту народження у 64 дітей, що становило 
57,14% усіх видків, серед них у 15 (23,44%) ви-
падках діагноз було встановлено пренатально за 
даними ультразвукового скринінгу. Найчастіше 
ЛМ у новонароджених дітей локалізувалися в ді-
лянці голови і шиї - це 55 пацієнтів, що склало 
85,94%, в інших випадках ЛМ виявляли в аксі-
лярній ділянці (n=4; 6,25%) та в ділянці кінцівок 
і тазу (n=5; 7,81%). Ця тенденція відображає за-
гальний розподіл ЛМ за локалізацією у пацієнтів 
нашого дослідження, зокрема, у групі з 112 дітей з 
ЛМ також переважала ділянка голови і шиї (n=81; 
72,32%), інші зони розташування - це аксілярна ді-
лянка (n=10; 8,93%) кінцівки (n=8; 7,14%) (верхні 
кінцівки (n=2;1,88%) нижні кінцівки (n=6; 5,36%), 
заочеревинний простір і черевна порожнина (n=9; 
8,04%),  грудна, передня черевна стінка 4 (1,8%). 

Серед 81 пацієнта з ЛМ, що локалізувалися в 
ділянці голови і шиї, ускладнення виникли у 35 
(43,21%), зокрема, компресія верхніх дихальних 
шляхів з ознаками гострої дихальної недостатнос-
ті (n=4, 3,6%), транзиторний стридор у перший 
рік життя (n=8, 7,1%), макроглосія, порушення 
артикуляції мови (n=5, 4,5%), порушення прикусу 
(n=6, 5,4%), періодична лімфорея при ураженні 
слизової оболонки порожнини рота (n=4, 3,6%), 
слинотеча (n=3, 2,7%), гіпертрофія хряща вушної 
мушлі (n=3, 2,7%), порушення зору (n=1, 0,9%), 
лімфостаз верхньої кінцівки (n=1, 0,9%)

Необхідність у проведенні активної лікуваль-
ної тактики виникла у 4 дітей з ЛМ в ділянці голо-
ви і шиї, що склало 6,25% новонароджених дітей з 
ЛМ. Показаннями до проведення операційного лі-
кування було порушення механіки дихання з озна-
ками наростаючої дихальної недостатності. Для 
невідкладної діагностики пацієнтам було викона-
но КТ, за результатами якої діагностована комп-
ресія верхніх дихальних шляхів більш як на 50%. 
Для забезпечення функції зовнішнього дихання 
пацієнтам проведена інтубація трахеї, розпочата 
респіраторна підтримка. Пацієнти знаходилися у 
відділенні інтенсивної терапії новонароджених з 
першої доби після народження (n=2) та у віці 10 і 

15 днів, з моменту появи респіраторних розладів. 
Враховуючи наявність великого пухлиноподібно-
го утворення в ділянці шиї, потенційно важкою є 
інтубація трахеї. Для безпеки пацієнта було ви-
користано контрольну візуалізацію дихальних 
шляхів з допомогою фібробронхоскопа діаметром 
3 мм. Для уточнення діагнозу, визначення струк-
тури, розмірів та розповсюдженості ЛМ, перед 
операційним лікуванням пацієнтам проведено 
МРТ. За результатами МРТ встановлено особли-
вості ЛМ, які спричинили обструкцію дихальних 
шляхів у новонароджених дітей, зокрема, це дво-
бічне ураження, розташування вище і нижче рівня 
під’язикової кістки, інфільтративний експансив-
ний ріст з ураженням усіх тканин лицевого чере-
па, трансфасціальне поширення. Умовна площа 
ЛМ, обчислена за результатами МРТ, становить 
від 220,4 до 349,6 см2, в середньому 301,05±56,28 
см2. Отже, усі ЛМ голови і шиї, що спричинили 
обструкцію дихальних шляхів у новонароджених 
дітей, мали великі та гігантські розміри. Дітям 
виконано операційне втручання за життєвими по-
казаннями. Першим етапом операції була резекція 
вентральної частини мальформації з метою візуа-
лізації передньої стінки трахеї. Після ідентифіку-
вання хрящових кілець трахеї проведена фіксація 
передньо-бокової стінки трахеї чотирма нитками-
трималками. Проведена трахеотомія без розсічен-
ня кілець, завдяки фіксації трахеї трахеостомічна 
трубка безпечно введена у просвіт та фіксована. 
Враховуючи неможливість радикального вида-
лення, для попередження післяопераційної лім-
фореї та контролю росту ЛМ, інтраопераційно 
в порожнину кіст введено ОК-432 та проведено 
обробка  залишкових тканин ЛМ аргоновою коа-
гуляцією. Перебіг післяопераційного періоду без 
ускладнень. В подальшому ці пацієнти продовжу-
ють лікування з проведенням повторних сеансів 
склерозувальної терапії. Трахеостома зберігаєть-
ся протягом усього періоду лікування для попе-
редження компресії дихальних шляхів у відповідь 
на введення склерозуючої речовини, яка викликає 
запалення і збільшення діаметру кіст ЛМ. 

Обговорення 
До впровадження  сучасних систем класифіка-

ції для характеристики кістозних форм ЛМ ши-
роко застосовували терміни «капілярна, кістозна, 
кавернозна лімфангіома» [Wassef]. Використан-
ня суфікса «-ома», характеризуючи патологічний 
процес, передбачає його пухлинне походження, 
однак сучасні дослідження вказують, що зазна-
чена патологія є результатом порушення ембріо-
генезу лімфатичних судин. Дихотомічний поділ 
судинних аномалій на судинні пухлини і судинні 
мальформації, запропонований у 1982 році, став 
основою сучасної класифікації судинних анома-
лій, яка востаннє оновлена у 2014 році [9,10]. 
Чітке розуміння ембріологіґї патогенезу визна-
чає лікувальну тактику у пацієнтів з судинними 
мальформаціями і судинними пухлинами. Якщо 
премордіальний лімфатичний мішок не утворює 
сполучення з венозним руслом, лімфатичні су-
дини закінчуються сліпо. Це дає початок форму-
ванню кістозних розширень, які утворюють ЛМ. 
Такий механізм формування описують стосовно 
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ЛМ в шийній, аксілярній ділянці, тобто в місцях 
утворення великих лімфатичних колекторів та їх 
впадіння у вени [11]. З відокремленням окремих 
сегментів пов’язують появу периферичних ЛМ. 
Неоднорідний механізм ембріогенезу ЛМ пояснює 
і неоднорідні результати хірургічного лікування 
ЛМ. Якщо периферичні надфасціальні ЛМ можуть 
бути безпечно видаленні, то хірургічні втручання 
в зоні великих судинно-нервових пучків супрово-
джуються рецидивами і ускладненнями [12, 13]

ЛМ є вродженими вадами розвитку, проте 
лише половина їх клінічно проявляється при на-
родженні, до 90 % виявляють протягом перших 
двох років життя дитини, решта 10 % діагносту-
ють у будь-якому віці, інколи кістозні ЛМ виявля-
ють пренатально під час скринінгового ультразву-
кового сканування [14]. За результатами власних 
спостережень 112 пацієнтів, пренатально діагноз 
кістозних ЛМ встановлено у 15 випадках, що 
складає 13,39% усіх спостережень, клінічні про-
яви наявні з народження у 49 (43,75%).

Характерною ознакою перебігу усіх ЛМ є 
збільшення у розмірах пропорційно росту дитини 
та відсутність тенденції до спонтанної інволюції 
[15]. Визначення особливостей росту мальфо-
мації є важливим кроком у постановці діагнозу. 
Можливі періодичні незначні зміни у формі чи 
розмірах ЛМ, проте пропорційний ріст є важли-
вою характерною ознакою. Виміряти істинні роз-
міри кістозних ЛМ з допомогою УЗД не завжди 
вдається, що пояснюється малим акустичним ві-
кном, наявністю нерівних інфільтративних меж, 
а також великою площею ураження, коли немож-
ливо візуалізувати цілісне ураження під час од-
ного сканування [16]. Крім того, УЗД має обме-
жені можливості при дослідженні повітровмісних 
структур, і поширення в середостіння достовірно 
не визначається. МРТ в режимі Т1 і Т2, Т2-STIR 
є «золотим стандартом» дослідження судинних 
мальформацій з повільним кровотоком [17]. За ре-
зультатами МРТ було встановлено умовні розміри 
ЛМ, а також характер їх росту і співвідношення з 
сусідніми тканинами, що дає можливість макси-

мально точно спланувати лікувальну тактику. 
Більшість ЛМ є ізольованими ураженнями, 

які не загрожують життю дитини. Тому доцільно 
уникати хірургічного видалення чи застосуван-
ня склерозуючих речовин у дітей раннього віку, 
оскільки ЛМ локалізуються зазвичай біля жит-
тєво важливих органів і анатомічних структур і 
втручання може загрожувати порушенням віталь-
них функцій, зокрема, дихання, зору, слуху, ков-
тання [18]. Раннє втручання застосовують лише у 
випадку симптомних ЛМ, що проявляються важки-
ми деформаціями і функціональними розладами. 
Найчастіше це часткове видалення ЛМ великих 
розмірів та трахеостомія у випадку компресії верх-
ніх дихальних шляхів. Необхідність в операційно-
му втручанні у нашому спостереженні виникла у 
4 новонароджених дітей, що становить 3,6% ЛМ 
голови і шиї та 7,3% новонароджених дітей з ЛМ.

Висновки
Більшість ЛМ у новонароджених дітей не су-

проовджуються порушенням вітальних функцій. 
Компресія верхніх дихальних шляхів укладнила 
ЛМ в ділянці голови і шиї у 7,3% новонародже-
них дітей. Ці ЛМ характеризуються експансивним 
ростом, трансфасціальним поширенням, двобіч-
ним ураженням, великими розмірами. 

Перспективи подальших досліджень
Лімфатичні мальформації великих та гігант-

ських розмірів, розташовані в ділянці голови і 
шиї, створюють істотні труднощі у лікуванні. 
Необхідна розробка і впровадження новітніх ме-
тодів лікування, які спрямовані на попередження 
трахеостомії у таких пацієнтів або максимально-
го скорочення її тривалості. Необхідне спільне 
дослідження перинатальними центрами з метою 
максимально раннього виявлення новонародже-
них дітей з загрозою компресії дихальних шляхів, 
враховуючи пренатальну діагностику. 
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ЛИМФАТИЧЕСКИЕ МАЛЬФОРМАЦИИ 
У НОВОРОЖДЕННЫХ ДЕТЕЙ: АКТИВНОЕ 

ХИРУРГИЧЕСКОЕ ВМЕШАТЕЛЬСТВО 
ИЛИ ВЫЖИДАТЕЛЬНАЯ ТАКТИКА? 

И.Н. Бензар  
Национальный медицинский университет 

имени А.А.Богомольца
(г.  Киев, Украина)

Резюме
Введение. Лимфатические мальформации чаще 

всего локализуются в области головы и шеи, 
поэтому существует потенциальная опасность для 
новорожденных детей, учитывая  риск возникновения 
дыхательных расстройств, которые могут быть как 
преходящими в виде стридорозного дыхания, так и 
дыхательной недостаточности, требующей трахеосто-
мии, дыхательной поддержки.

Цель исследования: определение факторов рис-
ка компрессии дыхательных путей у новорожденных 
детей с ЛМ головы и шеи и оценка результатов лече-
ния осложненных ЛМ.

Материалы и методы. Среди 238 детей с со- 
судистыми аномалиями кистозные ЛМ диагно-
стированы у 112 (47,06%) случаев. Период наблюде-
ния составлял с декабря 2010 до марта 2017 года. Для 
диагностики ЛМ использовали ультразвуковое ска-
нирование, которое проводили при первом обраще-
нии пациента и в динамике, МРТ до начала лечения 
(n = 98) и на этапах лечения (n = 43). КТ выполняли 
только у пациентов с признаками нарушения меха-
ники дыхания. Условную площадь ЛМ определяли 
на основе результатов МРТ по формуле площади 
эллипса. Площадь ЛМ до 100 см2 оценивали как ма-
лую, 100 - 199 см2 - среднюю, 200 - 299 см2 - боль-
шую и более 300 см2 - гигантскую.

Результаты исследования. Клинические 
симптомы кистозных ЛМ проявились с момента рож-
дения у 64 детей, что составило 57,14% от всех слу-
чаев. ЛМ в 55 (85,94%) новорожденных детей лока-
лизовались в области головы и шеи. Необходимость 
в проведении активной лечебной тактики возникла 
у 4 детей с ЛМ в области головы и шеи, что соста-
вило 6,25% новорожденных детей с ЛМ. По резуль-
татам МРТ установлены особенности ЛМ, повлек-
шие компрессию дыхательных путей, в частности, 
это двустороннее поражение, расположение выше и 
ниже уровня подъязычной кости, инфильтративный 
экспансивный рост, трансфасциальное распростра-
нение. Условная площадь этих поражений составля-
ла от 220,4 до 349,6 см2, в среднем 301,05 ± 56,28см2. 
Показаниями к проведению операционного лече-
ния было нарушение механики дыхания с призна-

LYMPHATIC MALFORMATIONS 
IN CHILDREN: ACTIVE SURGICAL 

INTERVENTION 
OR OBSERVATION? 

I. Benzar 
Bogomolets National 
Medical University

(Kyiv, Ukraine)

Summary
Background. Lymphatic malformations (LM) most 

common localized in the head and neck region, 
therefore, they are potentially dangerous for newborns 
in the development of respiratory disorders, which can 
be transient in the form of stridor, or sometimes cause 
respiratory insufficiency requiring tracheostomy, and 
respiratory support.

The purpose of the study is determination the risk 
factors for airway compression in newborns with head 
and neck LM and assessment of the results of treatment 
of complicated LM.

Methods. Cystic LMs are diagnosed in 112 (47.06%) 
among 238 children with vascular anomalies. The 
period of the study was from December 2010 to March 
2017. The diagnosis of LM was established using the 
ultrasound scan performed as primary investigation and 
in the dynamics, MRI before the treatment (n=98) and 
at the treatment stages (n=43). CT performed only in 
patient with respiratory distress. The size of LM was 
determined based on the MRI results using the ellipse 
square formula. The size of LM up to 100 cm2 was 
evaluated as small, 100 - 199 cm2 - average, 200 - 
299cm2 - large and more than 300 cm2 - gigantic.

Results. Clinical manifestations of cystic LM 
have been diagnosed since the birth in 64 children, 
representing 57.14% of all cases. LM in 55 (85.94%) 
newborn babies localized in the head and neck region. 
The need for active surgical intervention emerged in 4 
children with LM of the head and neck, accounting for 
6.25% of newborns with LM. According to the results of 
MRI, the features of LM that caused airway compression 
were established; in particular, it was a bilateral lesion, 
a position above and below the level of the hyoid bone, 
infiltrative expansive growth, transfascial intervention. 
The size of these lesions varied from 220.4 to 349.6 
cm2, on average 301.05 ± 56.28 cm2. Indications for 
surgical intervention were a violation of respiratory 
mechanics with signs of rising respiratory failure. In 
patients with respiratory failure performed resection of 
LM, tracheostomy, and intraoperative injection of OK-
432. This treatment provided a long-term stabilization 
of the children and the safety of further management. 

Conclusions. Head and neck LMs are complicated 
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ками нарастающей дыхательной недостаточности. 
Выполнено операционное вмешательство в объеме 
резекции ЛМ, трахеостомии, интраоперационного 
введения ОК-432. Примененная тактика обеспечила 
длительную стабилизацию состояния ребенка и без-
опасность проведения дальнейшего лечения.

Выводы. Течение ЛМ в области головы и шеи в 
7,3% новорожденных детей осложнилось компрес-
сией верхних дыхательных путей. Эти ЛМ характе-
ризуются экспансивным ростом, трансфасциальним 
распространением, двусторонним поражением, боль-
шими размерами.

Ключевые слова: лимфатические мальформа-
ции; новорожденные; компрессия дыхательных путей.

by airway compression in 7.3% of newborns. These 
LMs are characterized by extensive growth, transfascial 
expansion, bilateral lesion, and large dimensions.

Key words: Lymphatic Malformations; Newborns, 
Compression.
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