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В самом начале ХХ столетия два французских 

врача M. Klippel и P. Trenaunay [14] описали у детей 

своеобразное заболевание, обратив первостепенное 

внимание на наличие гипертрофии костей. Спустя 

65 лет S.M. Lindenauer [16] отметил среди обязатель-

ных основных признаков синдрома Клиппеля — 

Треноне (СКТ) развитие варикозных вен нижних 

конечностей. Целью данной работы стал анализ со-

временных данных литературы, касающихся тече-

ния, патогенеза и лечения варикозной болезни вен 

(ВБВ) у детей с СКТ.

Клиника и диагностика. В настоящее время уста-

новлено, что клиническая картина СКТ в первую 

очередь характеризуется врожденными преходящи-

ми бледно-розовыми или фиолетовыми сосудисты-

ми пятнами кожи на фоне варикоза и увеличения 

размеров ног [6, 11, 23], но иногда также проявля-

ется поражением внутренних органов (кишечни-

ка, печени, почек) [28, 30]. В некоторых случаях 

над сосудистыми пятнами имеются кровоточащие 

кожные разрастания темного цвета диаметром от 

1–3 мм, одинаково часто встречающиеся у мальчи-

ков и девочек [17, 29].

CКТ наблюдается у каждого десятого ребенка 

с ВБВ, протекает чаще (в 80 % случаев) с одно-

сторонним поражением конечности (преимуще-

ственно левой) [7] и расширением эмбриональной 

боковой вены (в 15–20 % наблюдений) [8, 22], а 

средний диаметр большой подкожной вены обыч-

но составляет 5–6 мм, достигая 1 см [1] (рис. 1). 

Варикозное расширение поверхностных вен при 

рождении ребенка, как правило, не выражено 

и манифестируется лишь в первые годы жизни, 

когда уже становится отчетливым на дистальных 

отделах конечностей, а затем распространяется 

на проксимальные зоны, локализуясь преиму-

щественно на наружных поверхностях ног. ВБВ 

нижних конечностей чаще характеризуется С1–

С3-классами венозной недостаточности по клас-

сификации СЕАР [21].
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Резюме. Представлен обзор литературы, в котором описаны клиника и диагностика варикозной бо-
лезни вен при синдроме Klippel — Trenaunay, методы лечения с использованием внутривенной и транс-
кожной лазерной коагуляции, эндовенозной радиоабляции, пенной склеротерапии сосудов и венэктомии, 
подчеркнуты генетические дефекты в генезе заболевания, роль дисбаланса провоспалительных и имму-
норегуляторных цитокинов, факторов роста, молекул клеточной адгезии, матриксных металлопроте-
иназ и т.п. в патогенетических построениях венозных повреждений. Данная врожденная сосудистая 
патология является не столь редкой, как обычно принято считать, причем больные с детских лет зача-
стую безуспешно лечатся во взрослом возрасте по поводу варикоза, слоновости и рецидивирующих фле-
ботромбозов, когда диагноз синдрома Klippel — Trenaunay никогда ранее не фигурировал. Данный обзор 
литературы должен привлечь внимание к обсуждаемой проблеме не только врачей-педиатров, но так-
же терапевтов и сосудистых хирургов-флебологов. 
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Увеличение размеров пораженной конечности 

за счет мягких тканей и костей является самым по-

стоянным признаком данного порока (рис. 1А и Д), 

причем по мере роста ребенка разница в длине ноги 

возрастает, а в результате нарушения диспропорции 

скелета возникают различные деформации таза и 

искривление позвоночника. Соотношение варико-

за, гипертрофии конечности, «мраморного» пора-

жения кожи за счет изменений капилляров, тром-

боза глубоких вен и кожных изъязвлений составляет 

10 : 7 : 6 : 2 : 1 [3, 4, 17]. Как на пораженной стороне, 

так и на контрлатеральной конечности встречаются 

участки кожно-мышечной гипотрофии [20].

Больные с СКТ жалуются на быструю утомляе-

мость конечности, боли и судороги в ней, появля-

ются усиление роста волос, повышение потливости 

и шелушение кожи, возникают клинические при-

знаки слоновости и формируются лимфангиомы 

[24]. В 15 % случаев констатируется акроцианоз, 

который часто сочетается с лимфатическим отеком 

ноги и развитием ортостатической гипотонии [1]. 

К осложнениям ВБВ при СКТ относятся развитие 

кровотечение из вен голеней, тромбоэмболические 

осложнения (в том числе системы легочной арте-

рии), формирование парафлебитического нейро-

фиброматоза, полная несостоятельность венозного 

клапанного аппарата с участками атрезии сосудов 

[13, 20].

Основными методами диагностики венозной па-

тологии при СКТ являются магнитно-резонансная 

венография, контрастная рентгенофлебография, 

допплерфлебосонография, двойная ультрасоногра-

фия и лимфосцинтиграфия [1, 3, 22, 32] (рис. 2).

Этиопатогенез. Этиология СКТ неизвестна. Не-

обходимо отметить, что ювенильная ВБВ относится 

к наследственно-ассоциированным заболеваниям 

[31], часто связанным с маркером D16S520 на хро-

мосоме 16q24 [26], a СКТ считается генетически 

обусловленным патологическим процессом на-

рушений мезодермальных тканей вследствие де-

фектов хромосом 8 и 14 [10, 22]. В эмбриогенезе 

ВБВ при СКТ участвуют врожденные изменения 

активностей диацетилазы и метилтрансферазы, от-

ветственных за эндотелиальную функцию сосудов 

и метилирование дезоксирибонуклеиновой кисло-

ты [5]. Существует полиморфизм MTHFR C677T 

(rs1801133) и MTR A2756G (rs1805087) [27]. Геном, 

кодирующим ангиогенный фактор при СКТ, явля-

Рисунок 1. ВБВ ног детей и подростков с СКТ

А Б В Г Д

Рисунок 2. Изменения вен ног при их контрастном исследовании у детей и подростков с СКТ

А Б В Г Д
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ется AGGF1, который в эксперименте на животных 

(мыши) угнетает фосфорилирование VE-кадгерина, 

активирует каталитическую подъединицу генов 

p110 и регулирующую p85 PI3K, приводя к акти-

вации GSK3 и p70S6K [33].

В тканях венозных сосудов происходит уменьше-

ние уровня аггрекана и богатых лейцином протео-

гликанов при компенсаторном увеличении коллаге-

на-1 и ламинина [2]. В крови, взятой из варикозных 

вен, выявляют дисбаланс провоспалительных и им-

мунорегуляторных цитокинов (интерлейкинов 1, 

1, 2, 4, 6, 8, 10, туморонекротического фактора , 

-интерферона), гиперпродукцию сосудистого эн-

дотелиального фактора роста, моноцитарного хемо-

таксического белка 1 [15], трансформирующего фак-

тора роста 1, молекул клеточной адгезии (ICAM-1, 

VCAM-1) и Р-селектина [18], простагландина Е2 [9], 

дисинтегрина, нейтрофильных желатинсвязанных 

липокалинов 4, 10, 17, матриксных металлопротеи-

наз 1, 8, 9 [19, 25], тканевого ингибитора матриксной 

металлопротеиназы 1 и ионов магния [12]. Клини-

ческие проявления и патогенетические построения 

при СКТ нашли свое отражение на рис. 3.

Лечение ВБВ при СКТ. Для лечения таких боль-

ных чаще используются методы внутривенной [29] 

и транскожной лазерной коагуляции (длина волны 

1064 нм), эндовенозной радиоабляции [24], пенной 

склеротерапии сосудов [21, 28] и венэктомии [17].

В заключение отметим, что представленная врож-

денная сосудистая патология является не столь ред-

кой, как обычно принято считать, причем больные 

с детских лет зачастую безуспешно лечатся во взрос-

лом возрасте по поводу идиопатических ВБВ, сло-

новости и рецидивирующих флеботромбозов, когда 

чаще всего диагноз СКТ не фигурирует и никогда ра-

нее не фигурировал. Хочется надеяться, что данный 

обзор литературы привлечет внимание к обсуждае-

мой проблеме не только врачей-педиатров, но также 

терапевтов и сосудистых хирургов-флебологов.

К           онфликт интересов. Автор заявляет об отсут-

ствии какого-либо конфликта интересов при под-

готовке данной статьи.
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Резюме. Подано огляд літератури, в якому описано клі-

ніку й діагностику варикозної хвороби вен при синдромі 

Klippel — Trenaunay, методи лікування з використанням 

внутрішньовенної та трансшкірної лазерної коагуляції, 

ендовенозної радіоабляції, пінної склеротерапії судин і 

венектомії, підкреслено генетичні дефекти в генезі захво-

рювання, роль дисбалансу прозапальних та імунорегуля-

торних цитокінів, факторів зростання, молекул клітинної 

адгезії, матриксних металопротеїназ тощо в патогенетич-

них побудовах венозних ушкоджень. Ця природжена су-
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Varicose vein disease in children with Klippel-Trenaunay syndrome
Abstract. The article presents a review of the literature, which 

describes the clinical picture and diagnosis of varicose vein dis-

ease in Klippel-Trenaunay syndrome, methods of treatment 

with intravenous and transcutaneous laser coagulation, endo-

venous radioablation, foam sclerotherapy of vessels and venec-

tomy. There are underlined genetic defects in the genesis of the 

disease, the role of pro-inflammatory and immunoregulatory 

imbalance of cytokines, growth factors, cell adhesion mole-

cules, matrix metalloproteinases etс. in pathogenic construc-

tions of venous damage. This congenital vascular patho logy is 

not as rare as it is commonly thought, and the patients suffer-

ing from this pathology since childhood are often being unsuc-

cessfully treated in adulthood for varicose veins, elephantiasis 

and recurrent phlebothrombosis, when diagnosis of Klippel-

Trenaunay syndrome have never previously established. This 

literature review has to attract the attention to the problem un-

der discussion not only of pediatricians, but also of therapeutists 

and vascular surgeons-phlebologists.

Keywords: veins; varicose veins; children; diagnosis; patho-

genesis; treatment; review

динна патологія є не такою рідкісною, як завжди прийня-

то вважати, причому хворі з дитячих років часто-густо без-

успішно лікуються в дорослому віці з приводу варикозу, 

слоновості й рецидивуючих флеботромбозів, коли діагноз 

синдрому Klippel — Trenaunay ніколи раніше не фігурував. 

Цей огляд літератури мусить притягнути увагу до обгово-

рюваної проблеми не лише лікарів-педіатрів, але також 

терапевтів і судинних хірургів-флебологів. 

Ключові слова: вени; варикоз; діти; діагностика; патоге-

нез; лікування; огляд
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