
38

Вступ
Лімфатичні мальформації (ЛМ) представляють 

широкий спектр захворювань, перебіг яких коли-
вається від безсимтомного до станів, які загро-
жують життю пацієнта. Найчастіше (до 75%) ЛМ 
розташовані в ділянці голови та шиї [1], усклад-
неннями цієї локалізації ЛМ є компресія дихаль-
них шляхів з необхідністю трахеостомії та значні 
косметичні деформації [2]. За даними японських 
авторів, до 14% ЛМ шиї можуть поширюватися 
в ділянку середостіння, найчастіше верхнього 
та переднього, підвищуючи ризик компресії ди-
хальних шляхів [2]. ЛМ грудної та черевної по-
рожнини складають від 5% [3, 4], 7% [5] до 16% 
[6], нерідко протікають тривалий час безсимптом-
но і можуть бути випадковою знахідкою при об-
стеженні пацієнта з іншого приводу. Однак іноді 
дебютом захворювання може виступити небез-
печний для дитини стан, що вимагає невідклад-
ної допомоги. Вибір тактики лікування кістозних 
ЛМ, яка на сьогоднішній день є різноманітною, 
включаючи спостереження, хірургічне висічення, 
склеротерапію, системну медикаментозну таргет-
ну терапію [7], залежить від багатьох чинників, 
включаючи супутні симптоми та ускладнення, 

анатомічні деформації, особливо в ділянці облич-
чя та шиї, а також, досвіду хірурга. Хірургічне 
втручання може бути радикальним методом ліку-
вання, але повне видалення часто неможливе че-
рез анатомічне розташування цих уражень та їх 
схильність до інфільтрації навколишніх тканин 
[8]. Крім того, ЛМ можуть значно зміщувати або 
повністю огортати нерви та кровоносні судини; 
вони також можуть перетинати фасціальні межі 
та спотворювати нормальну анатомію [5]. ЛМ є 
доброякісними ураженнями з повільним прогре-
суванням, однак повне одужання можливе лише в 
окремих випадках ізольованих, добре відмежова-
них уражень. Тому лікування зазвичай є тривалим 
і повинно бути добре спланованим. Однак потен-
ційно можливими є ускладнення, що вимагають 
невідкладного втручання [2, 9].  

Метою дослідження є встановлення небез-
печних для життя ускладнень ЛМ грудної та че-
ревної порожнини, які вимагають невідкладного 
хірургічного втручання. 
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З ЛІМФАТИЧНИМИ МАЛЬФОРМАЦІЯМИ 
ГРУДНОЇ ТА ЧЕРЕВНОЇ ПОРОЖНИНИ

Резюме
Вступ. Лімфатичні мальформації (ЛМ) грудної та черевної порожнини нерідко протікають тривалий час без-

симптомно і можуть бути випадковою знахідкою при обстеженні пацієнта з іншого приводу. Однак іноді дебю-
том захворювання може виступити критичний для дитини стан, що вимагає невідкладної хірургічної допомоги. 

Метою дослідження є встановлення небезпечних для життя ускладнень ЛМ грудної та черевної порож-
нини, які вимагають невідкладного хірургічного втручання. 

Матеріали і методи. У дослідження включено 17 пацієнтів з ЛМ грудної порожнини та 38 пацієнтів з ЛМ черев-
ної порожнини. Ці пацієнти знаходилися на стаціонарному лікуванні в НДСЛ ОХМАТДИТ  у період з 2021 по 2022 рік. 

Результати. За локалізацією ураження вісцеральних порожнин у пацієнтів становило 22,9%. Неускладне-
ні форми ЛM черевної порожнини лікували з використанням мінівазивних технологій, зокрема, лапаскопічне 
видалення у 22 (78,6%), склеротерапія у 6 (15,8%) та системна терапія інгібіторами mTOR рецепторів (n=1; 
2,6%). Конверсія та лапаротомія в плановому порядку виконана у 9 (23,7%) пацієнтів. Лапаротомія в ургент-
ному порядку проведена в одному випадку у новонародженої дитини з ЛМ кишки і брижі та тотальним ме-
зентеріальним тромбозом. Для лікування ЛМ грудної порожнини у 7 (36,8%) було використано повторне скле-
розування та у 6 (31,6%) склерозування поєднували з хірургічним видаленням. Ургентне хірургічне втручання 
проведено у 4 (21,1%) пацієнтів, зокрема, плевральне дренування з приводу хілотораксу (n=1) та торакомія, 
резекція ЛМ (n=3) у пацієнтів з раптовим збільшенням обʼєму ЛМ внаслідок крововиливу в порожнину кісти 
та її запалення. Вік пацієнтів з ускладненими формами ЛМ складав від 1 до 14 місяців.

Висновки. Найвищий ризик небезпечних для життя ускладнень у пацієнтів з вісцеральними кістозними 
ЛМ спостерігали у перші два роки життя. 

Показаннями до невідкладного хірургічного втручання були тромбоз мезентеріальних судин у дитини з 
абдомінальною ЛМ та синдром внутрішньогрудного напруження у дітей з медіастінальними ЛМ 
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хвороб пацієнтів з кістозними лімфатичними 
мальформаціями грудної та черевної порожнини 
та виділені клінічні випадки, при яких оператив-
не втручання проведено за життєвими показання-
ми в ургентному порядку. Серед 240 пацієнтів, які 
знаходилися на стаціонарному лікуванні у період 
2012 – 2021 років з діагнозом «лімфатична маль-
формація», локалізація кістозних ЛМ в ділянці 
середостіння виявлено у 17 пацієнтів, черевної 
порожнини у 38 пацієнтів. Аналізуючи історії 
хвороби пацієнтів, брали до уваги їх вік і стать 
пацієнтів, клінічні прояви захворювання, обʼєм 
проведених обстежень, спосіб візуалізації, наяв-
ність ускладнень, спосіб лікування. 

Етична комісія НМУ імені О.О. Богомольця 
схвалила дане дослідження. Усі дослідження про-
водилися відповідно до впроваджених рекоменда-
цій. Протокол засідання етичної комісії №141 від 
27.01.21, з урахуванням GCP-ICH та Гельсінкської 
декларації. Була отримана письмова інформована 
згода батьків/опікунів усіх учасників жосліджен-
ня, затверджена на відповідному засіданні.

Статистичний аналіз проводився з використан-
ням пакету статистичного аналізу IBM SPSS for 
Windows version 24.0 (IBM Corp., Armonk, NY) 
та EZR (R-statistics). Статистична значимість від-
мінності від 0 була встановлена на рівні p˂0,05.

Дане дослідження є фрагментом науково-до-
слідної теми кафедри дитячої хірургії «Розробка 
та впровадження сучасних методів діагностики і 
лікування вроджених вад та набутих захворювань 
травного тракту у дітей» державний реєстрацій-
ний номер 0118U100562 від 21.12.2018 р.

Результати та їх обговорення
ЛМ черевної порожнини діагностовано у 38 

(15,8%) пацієнтів, з переважанням чоловічої ста-
ті: 22 (57,9%) хлопчики та 16 (42,1%)  дівчаток. 
У 15 (39,5%) пацієнтів діагноз встановлено у 
віці до 1 року, пренатально за даними УЗД – у 6 
(15,8%) випадках, у віці 1-5 років – у 16 (42,1%) 
випадках, старше 5 років - у 10 (26,3%)  випад-
ках. Скринінговим методом діагностики було 
УЗД органів черевної порожнини, для уточнення 
діагнозу усім дітям за умови виявлення кістоз-
них утворень вісцеральних порожнин виконува-
лось МРТ. За даними ретроспективного аналізу, 
лікування проводилось у терміни 6 – 18 місяців 
після встановлення діагнозу в плановому поряд-
ку у 35(92,1%) пацієнтів, протягом першої доби 
з приводу симптомів гострої кишкової непрохід-
ності оперативне лікування проведено у 2(5,3%) 
пацієнтів та в одному випадку (2,6%) - через 4 го-
дини після початку захворювання. При лікуванні 
ЛМ черевної порожнини перевагу надавали міні-
інвазивним втручанням, зокрема, лапароскопічне 
видалення кістозних ЛМ проведено у 22 (57,9%) 
пацієнтів, склерозування кіст заочеревинного 
простору та частково черевної порожнини вико-
нано у 6 (15,8%) пацієнтів, системна терапія інгі-
біторами mTOR рецепторів застосована в одному 
(2,6%) випадку. Конверсія та планова лапарото-
мія виконана у 9 (23,7%) пацієнтів. Необхідність 
в ургентному оперативному втручанні виникла в 
одному клінічному випадку - у новонародженої 
дитини, з діагностованою попередньо кістозною 

ЛМ черевної порожнини за даними МРТ. Стан 
дитини погіршився раптово, на фоні симптомів 
гострого живота виникла  мармуровість шкірних 
покривів, гіпотензія. Після короткої передопера-
ційної підготовки проведена серединна лапарото-
мія, виявлено тотальний тромбоз мезентеріальних 
судин, некробіоз тонкої кишки та кістозна ЛМ тон-
кої кишки із захопленням брижі. Оперативне втру-
чання закінчено лапаростомією. Під час планової 
релапаротомії через 48 годин виявлено тотальний 
некроз тонкої кишки на фоні мезентеріального 
тромбозу. Проведена субтотальна резекція тонкої 
кишки разом з ЛМ стінки кишки і брижі. Дитина 
потребувала повного парентерального харчуван-
ня протягом тривалого часу у звʼязку з розвитком 
синдрому короткої кишки. Загалом резекція кишки 
була виконана в 11 (28,9%) пацієнтів з кістозними 
ЛМ черевної порожнини, однак таке ускладнення 
як сидром короткої кишки у післяопераційної пері-
оді спостерігали лише в одного пацієнта. 

Медіастінальна локалізація ЛМ виявлена у 19 
(7,9%) пацієнтів, серед яких переважали ЛМ шиї 
з поширенням у верхнє та переднє середостіння 
(n=14, 73,7%), ізольоване ураження середостін-
ня було у 3 (15,8%) пацієнтів, та у двох випадках 
(10,5%) було поєднане ураження грудної та че-
ревної порожнини. За даними ретроспективного 
аналізу, склерозування з позитивним клінічним 
результатом виконано у 7 (36,8%) пацієнтів, ком-
біноване лікування, що полягало в хірургічному 
видаленні частини ЛМ та склерозуванні, проведе-
но у 6 (31,6%) пацієнтів, системна терапія інгібі-
торами mTOR рецепторів - у 2 (10,5%) пацієнтів. 
Синдром внутрішньогрудного напруження з необ-
хідністю невідкладного оперативного втручання 
було діагностовано у 4 (21,1%) пацієнтів. Виті-
кання лімфи, хілоторакс діагностовано у дитини 
віком 8 місяців, раптове збільшення обʼєму ЛМ 
після крововиливу в порожнину кісти виникло у 
трьох пацієнтів віком 4, 6 та 14 місяців. В усіх 
випадках клінічними проявами ускладнень була 
гостра дихальна недостатність з необхідністю 
апаратної вентиляції у двох пацієнтів. У випадку 
ЛМ, ускладненої хілотораксом, проведено дрену-
вання плевральної порожнини протягом 14 днів з 
наступним склерозуванням кістозних ЛМ. Паці-
єнт одужав, тривалість спостереження складає 5 
років, рецидиву захворювання не було. В інших 
трьох випадках була проведена торакотомія, ви-
далення кістозної ЛМ середостіння з одночасним 
введенням склерозанта в порожнину резидуальної 
кісти в одному випадку. Ускладнень у післяопера-
ційному періоді не було, тривалість спостережен-
ня складає від 18 до 48 місяців. У двох випадках 
проводились повторні склерозування ЛМ в ділян-
ці шиї та верхнього середостіння, респіраторних 
порушень у пацієнтів не спостерігалось. 

Лімфатичні мальформації – вроджені вади роз-
витку лімфатичної системи, які клінічно мають 
два вікові піки прояву – це період до двох років 
життя та періпубертатний період [10]. Поверх-
неві ЛМ можуть бути виявлені при первинному 
огляді малюка, попередній діагноз встановлено 
за допомогою ультразвукового дослідження. Біль-
ші складнощі у діагностиці представляють ві-
сцеральні форми мальформацій [6, 11] та, відпо-
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відно, вони мають вищий ризик ускладнень. ЛМ 
грудної порожнини можуть викликати компресію 
дихальних шляхів, а порушення дренажу лімфи 
може призвести до хільозного випоту у плевраль-
ну або черевну порожнину [12], крововилив в по-
рожнину кісти  чи інфекція можуть бути причи-
ною раптового збільшення розміру мальформації 
та підвищення внутрішньогрудного чи внутріш-
ньочеревного тиску [2, 10].

Для підтвердження діагнозу судинних маль-
формацій з повільним кровотоком «золотим 
стандартом» є МРТ [13], інколи для верифікації 
діагнозу виникає необхідність у проведенні гіс-
тологічного дослідження. Однак через малий роз-
мір лімфатичних судин візуалізація лімфатичних 
шляхів є відносно важкою, і ефективні методи 
візуалізації все ще оптимізуються та розробля-
ються [13]. Склерозування, хірургічне видалення 
є методом вибору лікування ЛМ [6, 8]. Таргетна 
терапія використовується у складних випадках, 
коли попередні методи лікування є неефективни-
ми та потенційно небезпечними в плані виник-
нення ускладнень [6]. Лікування ЛМ зазвичай є 
плановим, після всебічного обстеження пацієнтів, 
з визначенням анатомічної локалізації та струк-
тури ЛМ (макро-, мікрокістозна чи змішана фор-
ма), а також дослідженням системи гемостазу. 
Коагулограму з визначенням рівня фібриногену 
та D-димерів необхідно проводити усім дітям, 
враховуючи потенційну загрозу локальної коагу-
лопатії з ризиком тромбозу та афібриногенеміч-
ної кровотечі у післяопераційному періоді [14]. 
Невідкладні операційні втручання за життєвими 
показаннями є вкрай рідкісними. Однак ризик 
розвитку гострого дистрес-синдрому, синдрому 
внутрішньогрудного напруження внаслідок кро-
вовиливу в порожнину кісти чи хілотораксу та 
тромбоемболічні ускладнення є потенційно небез-
печним ускладненням, які необхідно враховувати 
плануючи тактику лікування таких пацієнтів [15]. 
Гострий компартмент синдром, як результат ЛМ 
великих розмірів, описано в літературі як пока-
зання до невідкладного оперативного втручання у 
новонародженої дитини [10], ЛМ черевної порож-
нини можуть ускладнитися обтураційною кишко-
вою непрохідністю, заворотом сегмента кишки, 
закрепами, порушенням відходження сечі [8]. Од-
нак таке ускладнення ЛМ черевної порожнини, як 
гострий мезентеріальний тромбоз у новонародже-
ного з ЛМ черевної порожнини, ми не зустрічали 
у доступних публікаціях. Хоча коагуляційні пору-
шення, як ускладнення судинних аномалій, добре 
відомі [16]. Повільний рух крові, наявний у су-
динних мальформаціях із повільним кровотоком, 
може призвести до локалізованої внутрішньосу-
динної коагулопатії, яка визначається за підвище-

ними рівнями D-димеру, низьким рівнем фібрино-
гену та/або тромбоцитопенією [14].

Для лікування неускладнених ЛМ перевагу 
надають мініінвазивним методам лікування [17], 
зокрема, лапароскопічному видаленню ЛМ че-
ревної порожнини [18, 19], яке використано у 
нашому дослідженні у 57,9 % пацієнтів, чи скле-
розуванню під ультразвуковим чи ендоскопічним 
контролем, що проведено у 36,8 % пацієнтів з 
медіастінальною локалізацією ЛМ та 15,8% з ЛМ 
черевної порожнини і заочеревинного простору 
нашого спостереження. Мультидисциплінарний 
підхід з використанням мініінвазивних методів 
[20], а також, сучасних таргетних технологій піс-
ля всебічного обстеження пацієнта, є запорукою 
успішного лікування вісцеральних ЛМ [21]. В 
роботі шведських та бельгійських авторів [9] по-
дана змістовна інформація щодо патофізіології 
спорадичних вад розвитку лімфатичної системи, 
спричиненої соматичною мутацією, що пояснює 
ефективність системної таргетної терапії [22], у 
тому числі, з використанням інгібіторів  mTOR 
рецепторів [23, 24]. 

У випадку критичних ускладнень, що загро-
жують життю пацієнта, є необхідність у більш 
агресивних втручаннях, зокрема, лапаротомії та 
торакотомії. Не залежно від склерозанта, який ви-
користовується, післяопераційний період супро-
воджується набряком мальформації та збільшен-
ням її обʼєму [25]. Враховуючи цю прогнозовану 
побічну дію лікування, у випадку появи симпто-
мів внутрішньогрудного напруження викорис-
тання склерозантів є потенційно небезпечним. У 
таких випадках перевагу надаю відкритим опера-
тивним втручанням [25].

Висновки
Синдром внутрішньогрудного напруження 

внаслідок крововиливу в порожнину кісти ЛМ 
або витікання лімфи (хілоторакс) є критичним 
ускладненням кістозних ЛМ середостіння, що ви-
магає невідкладного хірургічного втручання. 

Інфільтрація брижі кишечника потенційно може 
бути причиною тотального тромбозу мезентеріаль-
них судин та гострої кишкової непрохідності.

Найбільший ризик ускладнень спостерігається 
протягом першого року життя. 

Враховуючи потенційний ризик критичних, 
небезпечних для життя ускладнень, наявність кіс-
тозних ЛМ середостіння та черевної порожнини 
є показанням до активної лікувальної тактики з 
мінімальним терміном спостереження. 

Конфлікт інтересів: відсутній.

Фінансування: самостійне.
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РЕЗУЛЬТАТИ ДИСЕРТАЦІЙНИХ ТА НАУКОВО-ДОСЛІДНИХ РОБІТ / RESULTS THESIS AND SCIENTIFIC - RESEARCH

SURGICAL EMERGENCY IN INFANTS AND TODDLERS WITH ABDOMINAL 
AND MEDIASTINAL LYMPHATIC MALFORMATIONS

O.Gorbatyuk1, A.Nakonechnyi2, Y.Rudenko3,  V. Prytula3,  Y. Susak3

Shupyk National Healthcare University of Ukraine1 (Kyiv, Ukraine);
Danylo Halytsky Lviv National Medical University2 (Lviv, Ukraine);

Bogomolets National Medical University3 (Kyiv, Ukraine)

Summary
Background. Lymphatic malformations of thoracic and abdominal cavities can remain asymptomatic for a long time and can be 

revealed accidentally within examination for other medical reason. At the same time, the disease debut can manifest as critical condition 
requiring emergency surgical care. 

The aim of the study is to detect the life-threatening complications of thoracic and abdominal cavities LMs that require urgent 
surgical procedures.

Materials and methods. 17 patients with LMs of thoracic cavity and 38 patients with LMs of abdominal cavity are included into the 
study. All patients underwent in-hospital treatment in Ohmatdyt specialized children’s hospital in a period since 2012 to 2021. 

Results. Visceral cavities were affected by LMs in 22.9% cases. Minimally invasive technologies were used in uncomplicated LMs, laparoscopic 
resection, which was performed in 22 (78.6%) patients, sclerotherapy (n=6; 15.8%) and mTOR inhibitors systemic therapy in one clinical case (2.6%). 
Planned laparotomy or conversion to open surgery was performed in 9 (23.7%) patients. One child underwent emergency laparotomy – a newborn 
with LM affecting bowel and mesentery, which developed total mesentery thrombosis. Treatment options applied in thoracic cavity LMs treatment 
were repetitive sclerotherapy procedures in 7 (36,8%), and a combination pf surgical resection and sclerotherapy in 6 (31,6%) cases. 4 (21,1%) patients 
required emergency surgeries, including pleural drain for chylothorax (n=1), and thoracotomy with LM resection (n=3) in patients with rapid LM 
volume increase resulted from intracystic hemorrhage following inflammation. Complicated LMs occurred in patients aged from 1 to 14 months.

Conclusions. The highest risk of life-threatening complications in patients with visceral cystic LMs was observed during two first 
years of life. Indications for emergency surgery were mesenteric thrombosis in a child with abdominal LM and intrathoracic tension 
syndrome in children with mediastinal LMs.

Key words: Lymphatic Malformations; Children; Miniinvasive Interventions; Sclerotherapy; Lymphatic Lick; Thoracic and Abdominal Cavity. 
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