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Clinical observation
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Дисплазия магистральных вен (ДМВ) известна по именам авторов, описавших данную патологию, как синдром 
Клиппеля–Треноне. Клиническая картина синдрома Клиппеля–Треноне в классическом описании авторов харак-
теризуется триадой симптомов: сосудистыми пятнами, варикозными атипичными венами, гипертрофией мягких 
тканей и костей с увеличением объема и длины пораженной конечности. Следует подчеркнуть, что выраженность 
указанных симптомов зависит, прежде всего, от типа поражения (эмбриональный или фетальный) и степени тяжести 
поражения. Синдром Клиппеля–Треноне почти всегда носит спорадический характер, это означает, что он разви-
вается у людей, не имеющих истории расстройства в семье. Исследования показывают, что это условие является 
следствием мутаций генов, которые не наследуются. Эти генетические изменения, которые называются соматиче-
скими мутациями, возникают случайным образом в одной клетке на ранних стадиях развития до рождения. Син-
дром Клиппеля–Треноне может быть вызван мутациями в гене PIK3CA. В данной статье представлено клиническое 
наблюдение — течение болезни ребенка первого года жизни при крайне тяжелой форме дисплазии магистральных 
вен. В представленном клиническом наблюдении необходимо обратить внимание на трудности лечения данного 
больного на фоне основного хронического заболевания. Лечение данных больных должно проводиться на базе 
многопрофильного стационара, включая специалистов по сосудистой хирургии, ортопеда и врача интенсивной 
терапии. На примере описанного случая продемонстрирована диагностическая тактика и хирургическое лечение. 
Очевидно, что своевременное хирургическое и консервативное лечение патологии у детей при дисплазии маги-
стральных вен улучшает качество жизни и социальную адаптацию детей.
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Dysplasia of the great veins (DMV) is known by the names of the authors who described this pathology as Klippel–Trenone 
syndrome. The clinical picture of the Klippel–Trenone syndrome in the classic description of the authors is characterized 
by a triad of symptoms: vascular spots, atypical varicose veins, hypertrophy of soft tissues and bones with an increase 
in the volume and length of the affected limb. It should be emphasized that the severity of these symptoms depends, 
first of all, on the type of lesion (embryonic or fetal) and the severity of the lesion. Klippel–Trenone syndrome is almost 
always sporadic, meaning that it develops in people with no family history of the disorder. Research shows that this con-
dition is due to gene mutations that are not inherited. These genetic changes, called somatic mutations, occur randomly 
in*a*single cell during the early stages of development before birth. Klippel–Trenone syndrome can be caused by mutations
in the*PIK3CA	gene. This article presents a clinical observation*– the course of the disease of a 1-year-old child, with an ex-
tremely severe form of dysplasia of the great veins. In the presented clinical observation, attention is drawn to the difficulties 
of treating this patient against the background of the underlying chronic disease. The treatment of these patients should be 
carried out on the basis of a multidisciplinary hospital, which includes specialists in vascular surgery, an orthopedist and an 
intensive care physician. On the example of the described case, diagnostic tactics and surgical treatment are demonstrated.
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It is obvious that timely surgical and conservative treatment of pathology in children with dysplasia of the great veins 
improves the quality of life and social adaptation of children.

Keywords: vascular malformations; the Klippel–Trenone syndrome; veins; angiology; phlebography.

ВВЕДЕНИЕ
Дисплазия магистральных вен (ДМВ) известна 

по именам авторов, описавших данную патологию, 
как синдром Клиппеля–Треноне (CКТ) [2, 7, 8].
Клиническая картина синдрома Клиппеля–Треноне 
в классическом описании авторов характеризуется 
триадой симптомов: сосудистыми пятнами, вари-
козными атипичными венами, гипертрофией мяг-
ких тканей и костей с увеличением объема и длины 
пораженной конечности. КТС почти всегда носит 
спорадический характер, это означает, что он раз-
вивается у людей, не имеющих истории расстрой-
ства в семье. Данный порок развития, как и син-
дром мальформации и капиллярной мальформации, 
относится к синдромам чрезмерного роста, вызван-
ным мутациями в гене PIK3CA [1, 10, 11, 20, 22].
Эти состояния известны под названием «связан-
ный с PIK3CA спектр разрастания» (PROS). Диф-
ференциальный диагноз между венозными и ар-
териовенозными дисплазиями в случаях полной 
формы синдрома Клиппеля–Треноне и крупных 
фистул при синдроме Вебера для хирургов, спе-
циально занимающихся данной проблемой, от-
носительно несложен, однако разграничения этих 
заболеваний при невыраженной клинической кар-
тине представляет значительные трудности [3, 4].
Характеризуя методы обследования пациентов 
с синдромом Клиппеля–Треноне, следует подчер-
кнуть, что в настоящее время решающее значение 
для диагностики и определения вида операции 
принадлежит флебографии и реже магнитно-ре-
зонансной томографии (МРТ) с использованием 
контрастного усиления. Результаты МР исследо-
вания и флебографии в 100 % случаев совпадают 
с интраоперационными данными [5, 6, 17, 18, 21].

Лечение детей с дисплазией магистральных 
вен было и остается одной из наиболее сложных 
проблем хирургии детского возраста, что связано, 
прежде всего, с относительной редкостью заболе-
вания, локализацией, широкой вариабельностью 
клинических проявлений [9, 12, 13, 19]. Глубо-
кая венозная система у больных крайне тяжелой 
степенью ДМВ сформирована из патологического 
эмбрионального венозного бассейна (практически 
во всех случаях отмечается аплазия глубоких вен 
нижней конечности, отток крови осуществляется 
по единственной эмбриональной вене). Очевид-
но, что чем больше площадь тканей, вовлеченных 
в патологический процесс, тем больше должен 

быть насторожен хирург [14]. Лечение должно 
быть комплексным и включать в себя терапию, на-
правленную на предотвращение обострения хрони-
ческого ДВС-синдрома [15, 16]. При крайне тяже-
лой степени заболевания (уродующая деформация, 
хронический распространенный ДВС-синдром) — 
утрате конечностью опороспособности — абсолют-
но показано оперативное лечение, причем в случае 
неопороспособной конечности не рекомендуется 
выполнять реконструктивные операции, определяя 
при этом индивидуальные показания к ампутации.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
Ребенок одного года жизни, мужского пола, бо-

лен с рождения — уродующая гипертрофия правой 
нижней конечности, гладкие «винного» цвета со-
судистые пятна на левой нижней конечности и ту-
ловище. В стуле, со слов матери, эпизодически 
прожилки крови. Отмечалось врастание ногтевой 
пластинки 1-го пальца правой стопы в мягкие тка-
ни — удалена. Наблюдается в микрохирургическом 
отделении СПбГПМУ с возраста 1 год.

При осмотре: правая нижняя конечность значи-
тельно увеличена в размерах за счет всех ее сег-
ментов, уродующая гипертрофия, имеются гладкие 
сосудистые пятна, переходящие на поясничную об-
ласть и мошонку. Оба яичка в мошонке. На левой 
стопе имеется широкий первый межпальцевой про-
межуток, увеличение размеров 2, 3, 4, 5-го пальцев. 
На правой кисти отмечается значительное увели-
чение размеров 4-го пальца.

Лабораторное обследование: клинический ана-
лиз крови, биохимия крови, общий анализ мочи — 
норма. Коагулограмма: отмечается повышение 
Д-димер 2,29 мг/л (норма <0,5).

Ультразвуковое исследование (УЗИ) области ле-
вой ягодицы: признаки лимфангиомы с вариксами 
общим размером 9,6 × 2,74 × 7,69 см. УЗИ мошон-
ки: оба яичка в мошонке, в правой половине обо-
лочки отечные, небольшое количество свободной 
жидкости. У верхнего полюса яичка справа опре-
деляется кистозное образование, расположенное 
по ходу семенного канатика.

Выполнена внутрикостная флебография правой 
нижней конечности (рис. 1) — отмечается аплазия, 
гипоплазия, аневризматические расширения вен го-
лени и подколенного венозного сегмента, отсутствует 
контрастирование подвздошно-бедренного венозного 
сегмента справа, основной отток крови идет через 
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систему эмбриональных вен по заднее-латеральной 
поверхности голени и бедра (седалищная девиация).

Ангиохирургическая коррекция порока невыпол-
нима, так как отток венозной крови осуществля-
ется сосудами, расположенными в подкожно-жиро-
вой клетчатке. Отсутствие глубоких вен на фоне 
проявлений ДВС-синдрома, прогрессирование фи-
бротизации мышц и связанные с ней контрактуры 
суставов, выраженное нарушение функции конеч-
ности расценено как показания к ампутации. Ситу-
ация обсуждена с родителями, принято совместное 
решение о ее проведении.

В возрасте двух лет выполнена ампутация пра-
вой нижней конечности на уровне бедра. Фигурные 
разрезы на правом бедре с выкраиванием трех кож-
но-подкожно-апоневротических лоскутов (большо-
го по медиальной поверхности из «здоровой кожи» 
и меньших по размерам по латеральной и задней 
поверхности с сосудистыми пятнами). В подкожной 
клетчатке выраженный фиброз. По заднелатераль-

ной поверхности мобилизована крупная эмбрио-
нальная вена до 1,0 см в диаметре, которая пере-
вязана и пересечена. С техническими трудностями 
из-за паравазального фиброза выделен бедренный 
сосудисто-нервный пучок в средней трети бедра. 
Бедренный нерв пересечен после периневрального 
введения раствора наропина. Бедренная вена отсут-
ствует, в ее проекции определяется рубцовый тяж, 
артерия не изменена. Сосуды перевязаны, прошиты 
и пересечены. Выделен седалищный нерв, пери-
неврально введен раствор наропина, нерв пересе-
чен. Бедренный нерв сопровождает крупная вена 
в диаметре до 1,0 см (перевязана, пересечена), фи-
брозно измененные мышцы пересечены, бедренная 
кость перепилена, ее края обработаны. Тщательный 
гемостаз электрокоагуляцией и прошиванием тка-
ней. Выкроенными лоскутами закрыт торцевой де-
фект бедра (большей частью медиальным лоскутом 
со «здоровой кожей»). Послеоперационный период 
гладкий, заживление ран первичное (рис. 2).

Рис. 1. Пациент К.В., 1 год: дисплазия магистральных вен, эмбриональный тип, крайне тяжелая степень: а&— внешний вид, 
b&— восходящая флебография, c&— эмбриональная вена в подкожной клетчатке подколенной области (этап операции)

Fig. 1. Patient K.V., 1 years old: dysplasia of the main veins, embryonic type, extremely severe: а&– appearance, b&– ascending 
phlebography, c&– embryonic vein in the subcutaneous tissue of the popliteal region (operation stage)

Рис. 2. Пациент К.В., 2 года: дисплазия магистральных вен, эмбриональный тип, крайне тяжелая степень: а, b&— внешний 
вид после операции; c&— внешний вид с протезом

Fig. 2. Patient K.V., 2 years old: dysplasia of the main veins, embryonic type, extremely severe grade: а, b&– appearance after 
surgery; c&– appearance with a prosthesis

a

a b c

b c
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В раннем послеоперационном периоде отме-
чалась гипопротеинемия (общий белок 44,3 г/л), 
в связи с чем выполнена трансфузия свежезаморо-
женной плазмы, инфузия альбумина. В послеопе-
рационном периоде ребенок находился в отделении 
реанимации, где получал антибактериальную (цеф-
триаксон), гемостатическую (Транексам, Дицинон), 
инфузионную, симптоматическую терапию, препа-
раты железа, местное лечение — перевязки. В по-
слеоперационном периоде мать отмечает значитель-
ное улучшение общего состояния ребенка.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Выбор вида хирургического лечения при дис-

плазии магистральных сосудов следует произво-
дить с учетом тяжести заболевания. При крайне 
тяжелой степени дисплазии магистральных сосу-
дов целесообразно отказаться от проведения ре-
конструктивных операций, заменив их тщательно 
выверенной по объему ампутацией.
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