
37

hirurgiya.com.ua Клінічна хірургія. — 2016. — № 12

УДК 616.42—007.24—07—089.12

КІСТОЗНІ ЛІМФАТИЧНІ МАЛЬФОРМАЦІЇ У ДІТЕЙ: 

КЛІНІЧНІ ПРОЯВИ ТА ВИБІР ЛІКУВАЛЬНОЇ ТАКТИКИ
І. М. Бензар 

Національний медичний університет імені О. О. Богомольця МОЗ України, м. Київ

CYSTIC LYMPHATIC MALFORMATIONS IN CHILDREN: 

CLINICAL SIGNS AND CHOICE OF THE TREATMENT TACTIC
І. М. Benzar 

Bogomolets National Medical University, Kyiv 

імфатичні мальформації
(ЛМ) включають велику кіль�
кість патологічних станів, є
найбільш частими формами

вроджених судинних мальформа�
цій, можуть виникати самостійно
або в поєднанні з іншими видами
патології судин [1]. 

Кістозні ЛМ — це вроджена вада
розвитку лімфатичних структур, що
характеризується утворенням кіст
різного діаметра внаслідок пору�
шення зв'язку лімфатичних та ве�
нозних судин [2]. 

Кісти вистелені плоским ендо�
телієм, виповнені прозорою або ге�
морагічною (при крововиливу в по�
рожнину) рідиною. 

Найчастіша локалізація ЛМ — в
ділянці голови і шиї, оскільки ос�
новні лімфатичні колектори впада�
ють у вени шиї. Іншим великим
лімфатичним колектором є лімфа�
тична цистерна, відповідно, великі
ЛМ виникають в заочеревинному
просторі [3].

Основним методом лікування
кістозних ЛМ протягом тривалого
часу був хірургічний, проте, висока
частота рецидивів та післяопера�
ційних ускладнень зумовила не�
обхідність пошуку нових, мінімаль�
но інвазивних способів [4]. 

Провідне місце у лікуванні кісто�
зних ЛМ посідає склерозувальна те�
рапія. Після публікації у 1987 р. S.
Ogita та співавторів [5] результатів
лікування ЛМ з використанням біо�
логічного препарату ОК —432 цей
метод набув широкого застосування
[3].

Мета дослідження: аналіз резуль�
татів лікування кістозних ЛМ з огля�
ду на їх структуру та локалізацію.

МАТЕРІАЛИ І МЕТОДИ 
ДОСЛІДЖЕННЯ

В Національній дитячій спеціалі�
зованій лікарні "ОХМАТДИТ" у пе�
ріод з 2011 по 2016 р. лікували 97
дітей з приводу кістозних ЛМ. Вік
пацієнтів від 1 міс до 16 років. Всім
дітям проведене загальноклінічне
обстеження, фотографування в ди�
наміці, ультразвукове дослідження
(УЗД), магніторезонансна томо�
графія (МРТ), за показаннями — з
внутрішньовенним контрастуван�
ням, гістологічне дослідження пре�
паратів (після хірургічного видален�
ня). Оцінювали клінічні ознаки за�
хворювання, вік появи перших
симптомів, наявність ускладнень,
вид та результат лікування. За дани�
ми МРТ, ЛМ класифікували залежно
від розміру кіст, що їх утворювали:
макрокістозні (утворені кістами,
діаметр яких перевищував 2 см),
мікрокістозні (утворені кістами діа�
метром менше 2 см), змішані, у яких
мікрокістозний компонент переви�

щував 50%. Результат лікування оці�
нювали за зменшенням об'єму ЛМ у
відсотках не раніше ніж через 3 міс
після завершення лікування: відмін�
ний (90 — 100% зменшення об'єму),
хороший (60 — 89%), задовільний
(20 — 59%), відсутній (0 — 19%). За
локалізацією переважали ЛМ голови
і шиї — у 69 (71,1%) пацієнтів, у 10
(10,3%) дітей ЛМ розташовані в за�
очеревинному просторі і черевній
порожнині, у 9 (9,3%) — у пахвовій
ділянці, у 5 (5,2%) — в ділянці кін�
цівок, у 4 (4,1%) — в ділянці грудної
стінки.

Склеротерапія з використанням
біологічного препарату ОК—432
проведена у 80 (82,5%) пацієнтів,
хірургічне видалення — у 10 (10,3%),
комбіноване лікування — у 7 (7,2%).
ОК—432 (Picibanil, Chugai Pharmace�
utical Co) розчиняли в ізотонічному
розчині натрію хлориду, максималь�
на доза для однієї сесії 0,2 мг у розве�
денні 0,1 — 0,01 мг/см3 (залежно від
розмірів кісти). Здійснювали
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Abstract
In the investigation 97 children were included, suffering cystic lymphatic malformations,
who were treated in 2011 — 2016 yrs. Lymphatic malformations were classified,
depending on the cysts size: macrocystic, microcystic, and the mixed. Sclerotherapy,
using biological preparation ОК—432, was conducted in 80 (82.5%) children, surgical
excision of lymphatic malformations — in 10 (10.3%), the combined treatment — in 7
(7.2%).
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пункцію кісти максимального діаме�
тра, при необхідності (за складної
локалізації поблизу життєво важли�
вих структур) — під динамічним
контролем УЗД; аспірацію вмісту,
введення розчиненого ліофілізова�
ного препарату ОК—432.

РЕЗУЛЬТАТИ 
ТА ЇХ ОБГОВОРЕННЯ

Діагноз кістозної ЛМ пренаталь�
но встановлений в 11 (11,3%) спос�
тереженнях, відразу після народ�
ження клінічні прояви відзначені у
43 (44,3%) дітей, до 2 років життя — у
31 (31,9%). Загалом, у 85 (87,6%)
пацієнтів симптоми кістозних ЛМ
з'явилися у віці до 2 років, у 12
(12,4%) — в різні періоди, зокрема, у
віці від 2 до 5 років — у 7 (7,2%), від 5
до 12 років — у 3 (3,1%), старше 12
років — у 2 (2,1%).

Супутні вади розвитку діагносто�
вані у 3 (3,1%) пацієнтів, в тому числі
стеноз легеневої артерії, синдром
"кленового сиропу", гемофілія А. З
трьох пар близнюків ЛМ діагносто�
вана лише в однієї дитини.

З приводу рецидиву ЛМ зверну�
лися 14 пацієнтів. Після оперативно�
го втручання травма нерва з пору�
шенням функції виникла у 3 (21,4%)
дітей, зокрема, у 2 — пересічення ли�
цевого нерва, в 1 — травма діафраг�
мального нерва з парезом купола
діафрагми; у 4 (28,6%) — тривала
лімфорея; у 5 (35,7%) — незадовіль�
ний косметичний результат з фор�
муванням келоїдних рубців, аси�
метрії.

З 69 дітей з кістозними ЛМ в
ділянці голови та шиї поширення в
середостіння виявлене у 14 (20,3%),
транзиторні розлади дихання у ви�
гляді стридору протягом першого
року життя — у 7 (10,1%), компресія
дихальних шляхів з необхідністю
виконання трахеостомії — у 4 (5,8%).
В усіх дітей, яким виконана трахео�
стомія, було двобічне ураження, по�
ширення процесу у ретрофаринге�
альний простір і верхнє середо�
стіння.

У 62 дітей з ЛМ, що локалізували�
ся в ділянці голови та шиї, проведе�
но склеротерапію з використанням
препарату ОК—432, з них у 55 — як
первинне лікування, у 6 — раніше

здійснювали хірургічне видалення
ЛМ, в 1 — повторну електрокоагуля�
цію і кріодеструкцію. З пацієнтів,
яким лікування проведене вперше,
макрокістозні ЛМ діагностовані у 29
(52,7%), мікрокістозні — у 5 (9,1%),
змішані — у 21 (38,2%). Найкращі ре�
зультати досягнуті у пацієнтів з мак�
рокістозними ЛМ: відмінні — у 27
(93,1%), хороші — у 2 (6,9%).

При змішаних ЛМ відмінний ре�
зультат досягнутий у 7 (33,3%) паці�
єнтів, хороший — в 11 (52,4%), за�
довільний — у 3 (14,3%).

При мікрокістозних ЛМ відмін�
ний результат не досягнутий, хоро�
ший — відзначений в 1 (20%) паці�
єнта, задовільний — у 3 (60%), неза�
довільний — в 1 (20%). З 7 пацієнтів з
рецидивними ЛМ в ділянці голови та
шиї відмінний результат досягнутий
в 1 (14,3%), хороший — у 2 (28,6%),
задовільний — у 4 (57,1%).

Склеротерапія з використанням
препарату ОК—432 проведена у 9
пацієнтів з ЛМ, локалізованими у па�
хвовій ділянці, макрокістозні ЛМ
діагностовані у 6 (66,7%) з них,
змішані — у 2 (22,2%), рецидивні — в
1 (11,1%). При макрокістозних ЛМ
відмінний результат досягнутий у 5
пацієнтів, хороший — в 1; у 2 паці�
єнтів зі змішаною ЛМ та в 1 — з ре�
цидивною ЛМ відзначений хоро�
ший результат. Отже, з 9 пацієнтів з
локалізацією ЛМ у пахвовій ділянці
відмінний результат досягнутий у 5
(55,6%), хороший — у 4 (44,4%).

В ділянці кінцівок кістозні ЛМ
діагностовані у 5 пацієнтів, у 3 з них
— рецидивні, що супроводжувалися
тривалою (понад 30 діб) післяопе�
раційною лімфореєю. Імунотерапія
з застосуванням препарату ОК—432
сприяла припиненню лімфореї че�
рез 3 — 5 діб, зменшенню об'єму ЛМ
більш ніж на 50%.

Симптомами ЛМ черевної по�
рожнини і заочеревинного просто�
ру були біль в животі (у 5 хворих),
дизуричні прояви (у 2), здуття живо�
та, запор (у 3), гідронефроз внаслі�
док компресії сечоводу (в 1). Скле�
ротерапія з використанням препа�
рату ОК—432 у пацієнтів з великими
ЛМ заочеревинного простору спри�
яла зменшенню їх розмірів внаслі�
док усунення макрокістозного ком�

поненту, при цьому у м'яких ткани�
нах зберігалися дрібні кісти. Через
відсутність клінічних проявів додат�
кове втручання у таких пацієнтів не
проводили.

Ускладнення склеротерапії у ви�
гляді алергічної реакції шкіри ви�
никло в 1 (1,25%) пацієнта, що по�
требувало припинення лікування.

Хірургічне видалення кістозних
ЛМ здійснене у 10 (10,3%) хворих.
Показаннями до операції були ло�
кальні, відмежовані ЛМ в ділянці
грудної, черевної стінки (у 4 хво�
рих), ЛМ в ділянці шиї з рецидивую�
чим запаленням (в 1), ЛМ черевної
порожнини з ознаками компресії
внутрішніх органів (у 5).  ЛМ черев�
ної порожнини у 3 пацієнтів вида�
лені лапароскопічно, у 2 дітей з ве�
ликими кістозними утвореннями
виконана лапаротомія. Ускладнень
не було.

Комбіноване лікування, що пе�
редбачало часткове висічення та
інтраопераційне введення препара�
ту ОК—432, проведене у 7 пацієнтів
з великими і гігантськими ЛМ, у яких
повне видалення через інфільтра�
тивний ріст в ділянці життєво важ�
ливих структур неможливе, а, зважа�
ючи на великі розміри, ефектив�
ність тільки склеротерапії сумнівна. 

Клінічні прояви кістозних ЛМ
визначаються їх локалізацією, спів�
відношенням з суміжними органа�
ми. За даними літератури, у 50% спо�
стережень ЛМ клінічно проявляють�
ся при народженні, до 90% — протя�
гом перших 2 років життя дитини,
10% — діагностують у різному віці
[6]. Останнім часом збільшилася час�
тота виявлення ЛМ під час скри�
нінгового ультразвукового скану�
вання. У нашому дослідженні прена�
тально діагноз встановлений в 11,3%
спостережень, симптоми виявляли
протягом перших 2 років життя у
більшості (87,6%) дітей, у 12,4% —
перебіг захворювання був безсимп�
томним понад 2 роки, хоча ЛМ були
вродженою патологією.

Основним ускладненням ЛМ, що
локалізувалися в ділянці голови і
шиї, є компресія верхніх дихальних
шляхів [2]. Порушення дихання мо�
жуть бути як транзиторними, у ви�
гляді стридорозного дихання, що
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проявляється, як правило, протягом
перших місяців життя, так і дихаль�
ної недостатності, що потребує тра�
хеостомії, дихальної підтримки. З 69
дітей з кістозними ЛМ в ділянці го�
лови і шиї транзиторні дихальні
розлади у вигляді стридору протя�
гом першого року життя виявлені у
10,1%, компресія дихальних шляхів з
необхідністю здійснення трахео�
стомії — у 5,8%.

Єдиного стандартизованого під�
ходу до лікування кістозних форм
ЛМ немає. Найчастіше автори наво�
дять результати лікування з викорис�
танням склерозуючих засобів (у 41%
спостережень), дещо рідше — лише
хірургічне видалення (у 39%) або
хірургічне видалення у поєднанні з
іншими маніпуляціями (у 20%) [6].

Хоча хірургічне втручання су�
проводжується ускладненнями у 12
— 33% та рецидивами — у 15 — 53%
хворих, цей метод не втрачає свого
значення у лікуванні ЛМ [7]. Планую�
чи хірургічну лікувальну тактику, не�
обхідно мати на увазі високий ризик
виникнення рецидиву. Рецидиви, як
правило, є наслідком невірно спла�
нованого лікування, недостатнього
передопераційного обстеження, ча�
сто виникають після неповної ре�
зекції, що провокує швидкий ріст
ЛМ [1]. Периферичні ЛМ, що не ма�
ють зв'язку з центральними лімфа�
тичними колекторами, можуть бути
безпечно видалені хірургічним шля�
хом.

Протягом останніх десятиліть
склерозувальна терапія стала пер�

спективною альтернативою хірур�
гічному видаленню ЛМ. Використо�
вують різні лікарські засоби, вибір
яких визначається їх ефективністю,
а також доступністю у різних
країнах. Найбільш поширеними за�
собами є блеоміцин, доксициклін,
ОК—432 (Picibanil), який з 2011 р.
успішно використовують у нашій
клініці. ОК—432 — це ліофілізова�
ний низько вірулентний Strepto�
coccus pyogenes групи А, інкубова�
ний з пеніциліном. ОК—432 синте�
зований як антинеопластичний
препарат, проте, його використання
не сприяло збільшенню показників
виживання пацієнтів при раку, про�
те, встановлена висока ефективність
при плевродезі за злоякісного ура�
ження плеври. На основі цих спосте�
режень, наприкінці 80—х років ми�
нулого століття японські вчені [5]
опублікували результати викорис�
тання препарату ОК—432 як безпеч�
ного й ефективного засобу лікуван�
ня ЛМ. З цього часу метод широко
використовують в практиці. В ос�
нові механізму дії препарату лежить
індукція запалення з подальшою ак�
тивацією цитокінів і апоптозом
клітин, що утворюють внутрішню
вистилку кіст [8].

ЛМ частіше представлені не солі�
тарними кістозними утвореннями, а
багатьма кістами, розділеними тон�
кими перегородками. Найбільш
ефективним цей метод лікування
був при великокістозних формах
ЛМ, проте, здатність препарату про�
никати крізь перегородки кіст зу�

мовлює його ефективність при змі�
шаних, інколи і мікрокістозних
формах ЛМ. Проте, наявність мікро�
кістозного компоненту зменшує
ефективність ендокістозного ліку�
вання, незалежно від препарату, що
використовують [9]. Ускладнення
при використанні препарату ОК—
432 незначні, тимчасові, передбачу�
вані [10]. Обмеження використання
препарату ОК—432 визначаються
його доступністю у різних країнах
та вартістю.

ВИСНОВКИ
1. Хірургічне видалення кісто�

зних ЛМ, розташованих в ділянці го�
лови і шиї, пахвовій ділянці супрово�
джується високим ризиком виник�
нення ускладнень.

2. Склеротерапія з використан�
ням біологічного препарату ОК—
432 є ефективним, безпечним і по�
тенційно радикальним способом
лікування кістозних ЛМ, розташова�
них в проекції великих лімфатич�
них колекторів, ділянці голови і шиї,
пахвовій ділянці, заочервинному
просторі.

3. Найкращі результати лікування
досягнуті при макрокістозних ЛМ в
ділянці голови і шиї та пахвовій
ділянці, відмінний та хороший ре�
зультат відзначений більш ніж у 93%
пацієнтів.

4. Переважання мікрокістозного
компоненту ЛМ та раніше виконані
хірургічні втручання знижують
ефективність склеротерапії з вико�
ристанням препарату ОК—432.
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