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 Резюме

Сосудистые аномалии – сложная группа заболеваний, требующая дальнейшего изучения

для поиска причин возникновения, методов диагностики и лечения. Хорошие результаты в 

лечении гемангиом показывает консервативный подход в терапии. Метод склерозирования 

прочно занимает первые позиции в способах лечения мальформаций, так как является 

эффективным, малотравматичным, в ряду случаев выполним амбулаторно и без анестезии. 

 Ключевые слова: сосудистая патология,  практика детского хирурга, амбулаторное 

лечение без анестезии. 
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 Resume

Vascular anomalies are a complex group of diseases that require further study to find the causes,

methods of diagnosis and treatment. A conservative approach to therapy shows good results in the 

treatment of hemangiomas. The sclerotherapy method firmly occupies the first position in the 

methods of treating malformations, as it is effective, low-traumatic, and in some cases can be 

performed on an outpatient basis and without anesthesia. 

Key words: vascular pathology, practice of a pediatric surgeon, outpatient treatment without 

anesthesia. 
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 Rezyume

Qon tomir anomaliyalari kasalliklarning murakkab guruhi bo'lib, sabablarini, tashxis qo'yish va

davolash usullarini topish uchun qo'shimcha o'rganishni talab qiladi. Terapiyaga konservativ 

yondashuv gemangiomalarni davolashda yaxshi natijalarni ko'rsatadi. Skleroterapiya usuli 

malformatsiyalarni davolash usullarida birinchi o'rinni egallaydi, chunki u samarali, kam shikastli 

va ba'zi hollarda ambulatoriya sharoitida va behushliksiz bajarilishi mumkin. 

Kalit so'zlar: qon tomir patologiyasi, pediatrik jarroh amaliyoti, behushliksiz ambulator davolash. 

Актуальность 

 осудистые   аномалии  –  раздел   детской   хирургии,   являющийся   сложной   научной    и

   клинической проблемой, требующей мультидисциплинарного подхода как в исследованиях, 

так и в лечении.   

Самым распространенным и изученным заболеванием данной группы является инфантильная 

гемангиома (80%), реже встречаются сосудистые мальформации. Инфантильные гемангиомы 

встречаются у 3-4% всех детей и у 30 % недоношенных новорожденных[1].  

Венозные мальформации, не получившие своевременного внимания со стороны 

специалистов, в ряде случаев прогрессируют до тяжелых форм, обуславливающих 

инвалидизацию пациентов. Сложные генетические синдромы, несмотря на редкость, 

характеризуются осложненным течением и могут приводить к жизни угрожающим состояниям 

[2,7]. 

Цель исследования: Усовершенствовать оказание квалифицированной помощи пациентам с 

различными сосудистыми аномалиями. 

Материалы и методы. 

Гемангиома - это врожденная доброкачественная опухоль со всеми присущими ей 

признаками: стадийность процесса, прорастание тканей, патологически активная пролиферация 

клеток. Мальформации - это врожденный порок развития сосудов по типу а-, гипо-,  гипер-  или 

дисплазии.  Эти заболевания характеризуются схожими клиническими проявлениями, но 

совершенно различной этиологией (фото 1). 

Фото 1. Внешний вид и УЗ-картина при сосудистых аномалиях щечной области. А – венозная 

мальформация, В- гемангиома, С – лимфатическая мальформация.  

А. В.   С. 

Гемангиомы делятся на единичные, множественные, сегментарные. Чаще всего поражают 

покровы тела, но бывают и висцеральной локализацией. Обширные, сегментарные гемангиомы 

требуют особого внимания, так как могут являться симптомом синдромального поражения 

C
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наряду с неврологическими, офтальмологическими, сердечно-сосудистыми аномалиями 

(PHACES, LUMBAR синдром, гемангиоматоз) (фото 2). 

На долю сосудистых мальформаций приходится пятая часть всей сосудистой патологии. 

Пороки сосудов формируются в результате нарушения ангиогенеза в ранний антенатальный 

период. Первые признаки мальформаций могут проявляться с рождения, но чаще это происходит 

к 1 году жизни. Клиника заболевания может быть продолжительное время бессимптомна из-за 

хороших компенсаторных способностей растущего организма, что предопределяет время 1-го 

визита к врачу.  

Исключение составляют случаи локализации в функционально активных зонах: ротовая 

полость, губы, наружные половые органы и др. Такие пациенты обращаются раньше, а также 

риск осложнений у них выше. (фото 3)  

Фото 2. Гемангиомы сложной анатомической локализации 

Фото 3. Венозные мальформации различной локализации. 

Классификация ISSVA (John B. Mulliken, Patricia E. Burrows, Steven J. Fishman, 2018) дает 

четкие разграничения между этими 2 группами и отражает природу заболевания и его варианты 

(таблица 1). 

Лимфатические мальформации представлены единичными и 

множественными, крупнокистозными и мелкокистозными формами, часто комбинированы с 

венозными аномалиями. Лимфатические мальформации чаще доступны обзору из-за своего 

объёма, поэтому в таких случаях обращение происходит в более ранние сроки, в 3-6 месяцев 

(70%). 
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Таблица 1. Классификация ISSVA, 2018 

Для диагностики сосудистых мальформаций информационными являются методы УЗД с 

доплеровским картированием, МРТ, МСКТ-ангиография. Исследуются свертывающая система, 

Д-димер, общеклинические анализы для оценки общего состояния ребёнка.  Для 

дифференциальной диагностики большое значение имеет определение GLUT-1. 

Мальформации могут являться симптомами сложных генетических синдромов, для 

диагностики которых исследуют генетическую панель для выявления мутации. 

Таблица2.  Распределение пациентов с сосудистыми аномалиями по нозологиям. 

Нозология Количество больных 

(n) 

Процент (%) 

Гемангиомы 3500 80 

Другие сосудистые аномалии: 875 20 

1.Венозные        мальформации 568 64,9 

2.Лимфатические мальформации 110 12,6 

3.Лимфостаз 58 6,6 

4.Ангиокератома 10 1,1 

5. Капиллярная ангиодисплазия 89 10,2 

6.Феномен Казабах-Меритт 3 0,3 

7.Синдром CLOVES 6 0,7 

8. Синдром Протея 2 0,2 

9.Синдром Бина 3 0,3 

10. Синдром Рандю-Ослера 1 0,1 

11. Cutis marmorata congenita 25 2,9 

Самую многочисленную группу составили пациенты с венозными мальформациями (64,9%). 

У половины пациентов данной группы диагностирован синдромом Клиппеля-Треноне , при 

котором наблюдается поражение глубоких вен нижних конечностей. 

Результаты. За последнее десятилетие изменился подход к лечению гемангиом: установлено, 

что подавляющее большинство случаев поддается консервативному лечению бета-блокаторами. 

Этот метод принят в мире как стандарт терапии первой линии [1]. За последние 3 года с 
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гемангиомами первично обратились 3500 больных. Превалирующее большинство (80%) 

составили пациенты с небольшими поверхностными гемангиомами различной локализации, 

лечение которых ограничивается местным применением бета-блокаторов. Пациентам с 

обширными, сегментарными и осложненными формами гемангиом назначается курс лечения 

внутрь. Перед началом лечения всем детям проводилось комплексное обследование с 

обязательным исследованием сердца,  УЗИ области поражения и внутренних органов, общие 

клинические и  биохимические анализы, осмотр педиатра и другие обследования по показаниям. 

При отсутствии противопоказаний назначался курс пропранолола внутрь по схеме по 2 мг/кг/сут 

с ежемесячной  диспансеризацией. (Фото 4). 

Фото 4. Результаты лечения детей с гемангиомами. 

Лечение проведено 560 детям, курс составил 6 - 18 месяцев. На продолжительность курса 

лечения оказывали влияние непрерывность приема препарата, общесоматическое состояние, 

перенесенные острые заболевания в период лечения, наличие сопутствующих нарушений, 

влияющих на физическое развитие, чаще всего это белково-энергетическая недостаточность, 

анемия и дисбиоз у детей первого года жизни. При правильном подборе препарат переносится 

хорошо. Было отмечено 2 случая эпизодов гипогликемии на фоне низкокалорийного питания. 

Критериями отмена препарата является наличие признаков стойкой фазы инволюции 

гемангиомы.  

В лечении венозных мальформаций широкое распространение получил метод 

склерозирования, реже применяется консервативное и хирургическое лечение. 

Венозные мальформации в лицевой области чаще всего носят ограниченный характер, реже 

бывают случаи обширного диффузного поражения. При ограниченном поражении лицевой 

области проводилось склерозирование венозной мальформации. Так, склерозирование языка 

было проведено у 3 пациентов (1 -3 сеанса), губ – у 11, века - у 3 и щечной области - у 25 

пациентов. Локализация венозной мальформации в области наружных половых органов является 

показанием к лечению. 15 мальчикам и 9 девочкам с данным диагнозом проведено лечение 

методом склерозирования блеомицином. Процедуры проводились от 1 до 3 раз до достижения 

клинического выздоровления. Наблюдение в течение 3 лет показывает стойкость полученного 

эффекта (Фото 5). 
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Фото 5. Результаты лечения венозных мальформаций. 

Склерозирование конечностей проводилось под контролем УЗИ, веновизора, применялся 

раствор блеомицина и полидоканола, и их смеси. После процедуры назначалась компрессия. 

Выполнено 54 сеанса, в том числе и при локальных тромбофлебитах эктазированных вен. (Фото 

6.) 

Фото 6. Результаты лечения венозных мальформаций на верхних и нижних конечностях. 

Лечение крупнокистозных лимфатических мальформации также проводилось методом 

склерозирования полостей кист после эвакуации их содержимого препаратом блеомицин, всего 

проведено 18 сеансов склерозирования. 

В нашей практике наблюдается группа пациентов с тяжелым течением обширных 

мальформаций и синдромами спектра PROS. По жизненным показаниям этим пациентам 

назначено системное лечение off label препаратом рапамицин, который воздействует на 

сигнальный путь PI3K на субклеточном уровне [5]. В настоящее время курсовое лечение 

получают 19 детей. На фоне приема препарата отмечается уменьшение болевого синдрома 

вплоть до его исчезновения, облегчение клинических симптомов.  
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Выводы 

Сосудистые аномалии – сложная группа заболеваний, требующая дальнейшего изучения для 

поиска причин возникновения, методов диагностики и лечения. Хорошие результаты в лечении 

гемангиом показывает консервативный подход в терапии. Метод склерозирования прочно 

занимает первые позиции в способах лечения мальформаций, так как является эффективным, 

малотравматичным, в ряду случаев выполним амбулаторно и без анестезии. 
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