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Обширные лимфатические и лимфовенозные мальформации головы и шеи у детей являются тяжелыми 
пороками развития лимфатических и венозных сосудов. Существует ряд важных нерешенных вопросов 
по лечению больных данной патологией, на которые современная медицинская литература не дает от-
ветов в полном объеме: когда, как и в каком объеме удалять патологические ткани. В статье приведен 
клинический пример лечения ребенка с обширной диффузной формой лимфовенозной мальформации 
правой половины головы и шеи. 
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ABSTRACT
Extensive lymphatic and lymphovenous malformations of the head and neck in children are usually the severe 
hereditary abnormalities of lymphatic and venous vessels. There is a number of important questions concerning 
such patients’ treatment, which, however, have no full answers in the modern medical literature: when and how 
widely the abnormal tissues should be remove. The authors present a clinical example of treating a child with an 
extensive diffuse lymphovenous malformation of the right head and neck part.
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полости рта, глотки, языка (смешанная форма), сочетанная 
деформация челюстей; хроническое трахеальное канюлено-
сительство, носитель гастростомы, задержка психоречевого 
развития. Стоит отметить, что ребенок родился у родителей   
из разных иорданских семей, у ближайших родственников вро-
жденной сосудистой патологии не было.

Из анамнеза известно, что в антенатальном периоде (6 месяцев, 
23-я неделя беременности) при проведении ультразвукового 
исследования (УЗИ) у плода было выявлено объемное образова-
ние в области головы и шеи. Родителями было принято решение 
беременность не прерывать. Ребенок родился на 37-й неделе   
в результате оперативных родов (кесарево сечение) с объемным 
образованием в области головы и шеи справа. После проведения 
УЗИ, компьютерной томографии (КТ) и магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) был установлен диагноз: обширная диф-
фузная лимфатическая мальформация головы, шеи. В связи 
с выраженным нарушением дыхания пациенту была наложе-
на трахеостома. Из-за невозможности приема пищи через рот 
ребенок находился на зондовом питании. В течение 1,5 месяца 
после рождения больному проводилась гормональная терапия 
(преднизолон) без положительного клинического эффекта. 
С целью уменьшения объема образования в 4 месяца (рис. 1) 
ребенку было проведено вскрытие, дренирование образова-
ния, получено и эвакуировано 200 мл серозно-геморрагической 
жидкости, однако через месяц вновь отмечалось увеличение 
объема патологических тканей. Далее в течение 3 лет проводи-
лась склерозирующая терапия. Всего было выполнено 11 опера-
ций, которые были проведены по месту жительства в Иордании.   
В ходе лечения применялись следующие склерозирующие пре-
параты: блеомицин (3 операции), доксициклин (1 операция), три-
амцинолон и дексаметазон (1 операция), кортизон (1 операция), 
пицибанил (ОК 432, 5 операций). На первом году жизни больной 
перенес аспирационную пневмонию. В возрасте 1 года 2 месяца 
ребенку была выполнена операция: открытая фундопликация   
по Ниссену (Nissen), гастростомия, а в 1 год 4 месяца (рис. 2) 
у пациента были удалены патологические ткани в области шеи 
справа. Несмотря на все проведенные хирургические вмеша-
тельства у пациента сохранялись выраженная асимметрия лица 
и шеи за счет большого объема патологических тканей головы 
и шеи справа, макроглоссия. Ребенок дышал через трахеостому, 
питался через гастростому, не говорил (рис. 3 а, б). Больной был 
направлен в Россию для дальнейшего лечения. 

При поступлении в ДГКБ св. Владимира у пациента отмечалась 
выраженная деформация лица и шеи за счет большого массива 
патологических тканей, занимающих правую половину лица   
и шеи. Рот у ребенка был постоянно открыт, язык выступал   
из полости рта.

Пациенту были проведены обследования: УЗИ (Toshiba 
Aplio MX), фиброларингоскопия (Olympus Exera II CLV 180), КТ   
с контрастированием (Toshiba Aquilion 16; Омнипак 350).   
При проведении УЗИ патологических тканей (рис. 4 а, б) 
последние были представлены малодифференцированной 
аваскулярной тканью, местами имеющей структуру мелких 
кист. Патологические ткани начинались от кожного покрова   
и продолжались до костей. Определить точные размеры 
образования с помощью УЗИ не представлялось возможным,   
т.к. линейные размеры мальформации во много раз были боль-
ше длины ультразвукового датчика. 

Во время проведения фиброларингоскопии в области гортано-
глотки отмечалось выбухание правой стенки глотки. Патология 
структур гортани не выявлена. 

После проведения КТ с контрастированием сосудов были 
определены точные размеры и объем патологических тканей,   
их кровоснабжение, а также визуализирована деформация 
костей лицевого скелета. Порочные ткани располагались в око-
лоушно-жевательной, височной, лобной, орбитальной, скуловой, 
подбородочной областях справа, поднижнечелюстной, подпод-
бородочной областях справа, в окологлоточном пространстве   
и в области основания черепа, в области грудино-ключично-
сосцевидной мышцы, в височной, подвисочной и крылонебной 
ямках справа, в щечных областях, в области верхней и ниж-
ней губ, в области скатов носа (рис. 5). Накопления контраст-
ного препарата в патологических тканях выявлено не было. 
Деформация костей лица выражалась в следующем: сужение 
альвеолярных отростков верхних челюстей и альвеолярной части 
нижней челюсти, значительное увеличение ветви и тела нижней 
челюсти справа, вдавленная форма последних, вертикальная 
резцовая дизокклюзия (1,5 см). Также определялась дефор-
мация костей свода и основания черепа в виде асиммет рии 

Рис. 1. Внешний вид пациента в возрасте 4 месяцев
Fig. 1. Patient’s view at the age of 4 months

Рис. 2. Внешний вид ребенка в возрасте 1 года. В области угла 
рта справа проявления ангулярного хейлита на фоне нарушения 
глотания, истечения слюны из полости рта
Fig. 2. The appearance of a child at the age of 1 year. Angular cheilitis 
in the right mouth angle due to swallowing disorders, saliva outflow from 
the oral cavity
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Введение

Обширные лимфатические и лимфовенозные мальформации 
головы и шеи у детей являются тяжелыми пороками разви-
тия лимфатических и венозных сосудов. Тяжесть патологии 
обусловлена тотальным поражением тканей от кожи и под-
кожной жировой клетчатки до костей с формированием грубых 
деформаций последних. Порочные ткани могут занимать любые 
области головы и шеи. Данные образования могут приводить   
к резкому ограничению функций дыхания, зрения, приема пищи   
и речи. При локализации мальформации в области гортаноглотки,  
дна полости рта и языка существует высокий риск развития 
состояний, угрожающих жизни ребенка. Обширные лимфати-
ческие и лимфовенозные мальформации являются причиной 
обезображивания внешнего вида пациента, что отрицательно 
влияет на его психоэмоциональный статус. Все это подтвер-
ждают слова академика Ю.Ф. Исакова [1], опубликованные 
в 1974 г.: «Пороки развития периферических кровеносных   
и лимфатических сосудов относятся к мало изученным разделам 
детской ангиологии. Многие вопросы этиологии, патогенеза, 
клиники, диагностики и лечения этих пороков остаются неяс-
ными и требуют дальнейшего исследования. Пороки развития 
периферических сосудов являются тяжелыми врожденными 
заболеваниями. Возникая с рождением ребенка, они прогрес-
сируют, вызывают значительные функциональные и анатоми-
ческие расстройства. Прогрессирующее течение этих пороков 
приводит к возникновению необратимых изменений в тканях 
пораженного органа, что затрудняет проведение больным ради-
кального лечения. Своевременная диагностика и операция явля-
ются единственными способами профилактики этих нарушений. 
Радикализм в хирургии пороков развития периферических 
сосудов находится в прямой зависимости от распространен-
ности и локализации порока, степени вовлечения в процесс 
окружающих тканей». Все это ставит перед хирургом серьезные 
вопросы: когда, как и в каком объеме оперировать данного  
пациента. 

На сегодняшний день доброкачественные образования   
из лимфатических сосудов по международной классификации 
болезней 10-го пересмотра (МКБ-10) носят название лимфанги-
ома. Когда в патологическом образовании, которое клинически 
определяли как лимфангиома, обнаруживали кровь, то оно 
носило название гемлимфангиома. В настоящее время в резуль-
тате иммуногистохимических и генетических исследований дока-
зано отсутствие маркеров опухоли у данных образований [2].  
Для обозначения пороков развития лимфатических и крове-
носных сосудов применяются термины мальформация или 
ангиодисплазия. Название сосудистая мальформация (vascular 
malformation) наиболее часто используется в американской 
литературе, тогда как европейское медицинское сообщество 
применяет термин ангиодисплазия (angiodysplasia). По класси-
фикации Международного общества по изучению сосудистых 
аномалий ISSVA (International Society for the Study of Vascular 
Anomalies) в редакции 2014 г. лимфатическая мальформация –  
это порок развития лимфатических сосудов, лимфовенозная 
мальформация – это комбинированный порок развития лим-
фатических и венозных сосудов. 

В областях головы и шеи встречаются кистозные формы лим-
фатических мальформаций, которые подразделяются на мелко - 
кистозные (при наличии полостей менее 1 см в диаметре), 
крупнокистозные (при наличии полостей более 1 см в диаметре) 
и смешанные (при наличии полостей разного диаметра) [3, 4]. 

По данным А.П. Малинина (1974) [5], лимфатические маль-
формации, занимающие одну или две смежные анатомические 
области, являются малораспространенными, а поражающие 
три и более – обширными. В зависимости от типа роста раз-
личают ограниченную и диффузную формы. Ограниченная 
мальформация имеет четко очерченные контуры и не прорастает 
в окружающие ткани. При диффузной форме патологические 
ткани локализуются в жировой клетчатке, мышцах, костях, 
фасциях, коже, слизистых оболочках, а в некоторых случаях –   
в близлежащих органах.

В связи с тем что в нашей стране статистика по заболеваниям 
ведется по номенклатуре МКБ-10, то статистические данные берут-
ся по лимфангиомам. Лимфатическая мальформация составляет 
6–18% от доброкачественных образований у детей [6, 7]. По дан-
ным J.L. Acevedo (2008) [8], заболеваемость лимфатическими 
мальформациями варьируется от 1:1000 до 1:16 000 среди ново-
рожденных. Пороки развития лимфатических сосудов в области 
головы и шеи чаще всего определяются при рождении или в пер-
вые годы жизни ребенка. В возрасте до одного года образования 
диагностируются в 60–80% случаев [9–11]. В области головы и шеи 
мальформации встречаются в 50–75% случаев [12, 13]. 

По данным медицинской научной литературы, существует 
несколько основных методов лечения детей с обширными лим-
фатическими и лимфовенозными мальформациями в области 
головы и шеи. Их можно разделить на три группы: консерва-
тивные, хирургические и комбинированные. К консервативным 
методам относятся динамическое наблюдение, медикамен-
тозное лечение, лучевая терапия. Хирургическими методами 
лечения являются традиционное хирургическое вмешательство 
[14–16], склерозирующая терапия [17–20], лазерная хирургия 
[21, 22], криохирургия [14, 23–25]. Комбинированный метод 
включает в себя сочетание тех или иных способов лечения. 
Такое число методов лечения говорит об отсутствии одного 
универсального метода лечения.

При анализе научных публикаций по теме лечения пациентов   
с данной патологией выявлены следующие нерешенные вопро-
сы: в каком возрасте оперировать ребенка с обширным пороком 
лимфатических и венозных сосудов в области головы и шеи, 
в каком объеме удалять патологические ткани, какие мето-
ды лечения применять. Современная медицинская литература   
не дает ответов на поставленные вопросы в полном объеме.

Стоит отметить, что в зарубежных научных источниках име-
ются лишь единичные публикации по демонстрации полностью 
пролеченных детей с обширными формами лимфатических   
и лимфовенозных мальформаций в области головы и шеи.   
В них авторы указывают на возможности проведения тотального 
и субтотального удаления патологических тканей с получением 
хороших результатов лечения [26, 27]. В современной отечест-
венной литературе таких данных мы не нашли. 

В данной статье приведен пример лечения пациента с обшир-
ной диффузной лимфовенозной мальформацией в области 
головы и шеи, которому были выполнены все виды современных 
методов лечения.

Клинический пример

В 2014–2017 гг. в отделении челюстно-лицевой хирургии 
Российской детской городской клинической больницы святого 
Владимира, Москва (РДКБ) проводилось лечение пациента 4 лет 
(рост 98 см, масса тела 14 кг) из Иордании с диагнозом: обшир-
ная диффузная лимфовенозная мальформация лица, шеи, дна 
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полости рта, глотки, языка (смешанная форма), сочетанная 
деформация челюстей; хроническое трахеальное канюлено-
сительство, носитель гастростомы, задержка психоречевого 
развития. Стоит отметить, что ребенок родился у родителей   
из разных иорданских семей, у ближайших родственников вро-
жденной сосудистой патологии не было.

Из анамнеза известно, что в антенатальном периоде (6 месяцев, 
23-я неделя беременности) при проведении ультразвукового 
исследования (УЗИ) у плода было выявлено объемное образова-
ние в области головы и шеи. Родителями было принято решение 
беременность не прерывать. Ребенок родился на 37-й неделе   
в результате оперативных родов (кесарево сечение) с объемным 
образованием в области головы и шеи справа. После проведения 
УЗИ, компьютерной томографии (КТ) и магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) был установлен диагноз: обширная диф-
фузная лимфатическая мальформация головы, шеи. В связи 
с выраженным нарушением дыхания пациенту была наложе-
на трахеостома. Из-за невозможности приема пищи через рот 
ребенок находился на зондовом питании. В течение 1,5 месяца 
после рождения больному проводилась гормональная терапия 
(преднизолон) без положительного клинического эффекта. 
С целью уменьшения объема образования в 4 месяца (рис. 1) 
ребенку было проведено вскрытие, дренирование образова-
ния, получено и эвакуировано 200 мл серозно-геморрагической 
жидкости, однако через месяц вновь отмечалось увеличение 
объема патологических тканей. Далее в течение 3 лет проводи-
лась склерозирующая терапия. Всего было выполнено 11 опера-
ций, которые были проведены по месту жительства в Иордании.   
В ходе лечения применялись следующие склерозирующие пре-
параты: блеомицин (3 операции), доксициклин (1 операция), три-
амцинолон и дексаметазон (1 операция), кортизон (1 операция), 
пицибанил (ОК 432, 5 операций). На первом году жизни больной 
перенес аспирационную пневмонию. В возрасте 1 года 2 месяца 
ребенку была выполнена операция: открытая фундопликация   
по Ниссену (Nissen), гастростомия, а в 1 год 4 месяца (рис. 2) 
у пациента были удалены патологические ткани в области шеи 
справа. Несмотря на все проведенные хирургические вмеша-
тельства у пациента сохранялись выраженная асимметрия лица 
и шеи за счет большого объема патологических тканей головы 
и шеи справа, макроглоссия. Ребенок дышал через трахеостому, 
питался через гастростому, не говорил (рис. 3 а, б). Больной был 
направлен в Россию для дальнейшего лечения. 

При поступлении в ДГКБ св. Владимира у пациента отмечалась 
выраженная деформация лица и шеи за счет большого массива 
патологических тканей, занимающих правую половину лица   
и шеи. Рот у ребенка был постоянно открыт, язык выступал   
из полости рта.

Пациенту были проведены обследования: УЗИ (Toshiba 
Aplio MX), фиброларингоскопия (Olympus Exera II CLV 180), КТ   
с контрастированием (Toshiba Aquilion 16; Омнипак 350).   
При проведении УЗИ патологических тканей (рис. 4 а, б) 
последние были представлены малодифференцированной 
аваскулярной тканью, местами имеющей структуру мелких 
кист. Патологические ткани начинались от кожного покрова   
и продолжались до костей. Определить точные размеры 
образования с помощью УЗИ не представлялось возможным,   
т.к. линейные размеры мальформации во много раз были боль-
ше длины ультразвукового датчика. 

Во время проведения фиброларингоскопии в области гортано-
глотки отмечалось выбухание правой стенки глотки. Патология 
структур гортани не выявлена. 

После проведения КТ с контрастированием сосудов были 
определены точные размеры и объем патологических тканей,   
их кровоснабжение, а также визуализирована деформация 
костей лицевого скелета. Порочные ткани располагались в око-
лоушно-жевательной, височной, лобной, орбитальной, скуловой, 
подбородочной областях справа, поднижнечелюстной, подпод-
бородочной областях справа, в окологлоточном пространстве   
и в области основания черепа, в области грудино-ключично-
сосцевидной мышцы, в височной, подвисочной и крылонебной 
ямках справа, в щечных областях, в области верхней и ниж-
ней губ, в области скатов носа (рис. 5). Накопления контраст-
ного препарата в патологических тканях выявлено не было. 
Деформация костей лица выражалась в следующем: сужение 
альвеолярных отростков верхних челюстей и альвеолярной части 
нижней челюсти, значительное увеличение ветви и тела нижней 
челюсти справа, вдавленная форма последних, вертикальная 
резцовая дизокклюзия (1,5 см). Также определялась дефор-
мация костей свода и основания черепа в виде асиммет рии 

Рис. 1. Внешний вид пациента в возрасте 4 месяцев
Fig. 1. Patient’s view at the age of 4 months

Рис. 2. Внешний вид ребенка в возрасте 1 года. В области угла 
рта справа проявления ангулярного хейлита на фоне нарушения 
глотания, истечения слюны из полости рта
Fig. 2. The appearance of a child at the age of 1 year. Angular cheilitis 
in the right mouth angle due to swallowing disorders, saliva outflow from 
the oral cavity
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бинированным эндотрахеальным наркозом (севоран) из моди-
фицированного разреза по Г.П. Ковтуновичу был сформирован 
кожный лоскут в височной, околоушно-жевательной, щечной 
и поднижнечелюстной областях (рис. 8). Выделение патоло-
гических тканей проводилось единым массивом. Околоушная 
и поднижнечелюстная слюнные железы не дифференциро-
вались. В ходе операции были обнажены и сохранены общая, 
наружная и внутренняя сонные артерии, внутренняя яремная 
вена (рис. 9), с которыми были интимно спаяны ткани маль-
формации до входа и выхода сосудов из основания черепа.   
Из конгломерата удаляемых тканей хрящевой плотности 
с большими техническими трудностями были выделены   
и сохранены лицевой (рис. 10), языкоглоточный, блуждаю-
щий, добавочный, подъязычный нервы. Патологические ткани 
также были интимно спаяны со слуховым проходом вплоть   
до наружного слухового отверстия, что потребовало кропотли-
вого выделения последнего. Длительность операции составила 
12 часов, кровопотеря – 400 мл. В ходе операции выявлены 
следующие особенности: патологические ткани имели хря-
щевую плотность из-за проведенной ранее склерозирующей 
терапии, располагались сразу под кожей и распространялись 
до костей лица и основания черепа, окутывая и смещая сосу-
ды и нервы. В результате хирургического вмешательства все 
видимые глазу патологические ткани были удалены, рана 
ушита узловыми швами, установлены перчаточные дренажи  
(рис. 11). 

Рис. 6 (а, б, в). КТ. Трехмерная реконструкция черепа. Определяется сочетанная деформация челюстей, деформация свода и основания 
черепа
Fig.6 (a,b,c) CT with 3D reconstruction. Combined maxillo-mandibular deformation, deformation of the vault and base of the skull

Рис. 7. КТ. Трехмерная реконструкция тканей. Определяется сме-
щение дыхательных путей влево (указано на рисунке стрелками)
Fig. 7. CT with 3D reconstruction. Anatomical airway displaced to the 
left (arrows)

Рис. 8. Операция: тотальное удаление патологических тканей. 
Этап операции: кожный лоскут отделен от патологических тканей 
Fig.8. Surgery: total removal of the lesion. Operation step: skin flap separated 
from pathological tissue

Рис. 9. Этап операции: выделены общая, наружная и внутренняя 
сонные артерии (стрелки)
Fig.9. Operation step: common, external and internal carotids are sepa-
rated (arrows)
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свода черепа за счет уплощения теменной и затылочной костей 
справа, увеличения правой нижнечелюстной ямки (рис. 6).  
Верхние дыхательные пути были смещены влево за счет объема 
патологических тканей, которые располагались в окологлоточ-
ном пространстве (рис. 7). В данном клиническом случае МРТ 
не проводилась в связи с поломкой аппарата МРТ. Количество 
информации от вышеуказанных методов обследования для при-
нятия решения о тактике лечения было достаточным. Больному 
был подтвержден диагноз: обширная диффузная лимфатиче-
ская мальформация головы и шеи, смешанная форма.

В связи с наличием большого объема патологических тка-
ней, которые являлись причиной нарушения дыхания, самосто-
ятельного приема пищи, а также выраженных косметических 
нарушений, в связи с отсутствием эффекта от малоинвазив-
ных методов лечения больному были выставлены показания   
к хирургическому лечению. В возрасте 4 лет ребенку проведено 
тотальное удаление патологических тканей в области правой 
половины головы и шеи в условиях общей анестезии. Под ком-

Рис. 3 (а, б). Внешний вид больного в возрасте 4 лет при поступлении в отделение челюстно-лицевой хирургии ДГКБ св. Владимира
Fig. 3 (a,b) The appearance of the patient at the age of 4 years upon admission to the Department of Maxillofacial Surgery of St. Vladimir hospital

Рис. 4. УЗИ. Малодифференцируемая структура патологических 
тканей 
Fig. 4. Poorly differentiated sort tissues by ultrasound

Рис. 5 (а, б). КТ. Трехмерная реконструкция тканей. Визуализирован объем патологических тканей в области головы и шеи, дефор-
мация костей лица 
Fig. 5 (a,b). CT scans with 3d reconstruction. Huge lesion in the right part of head and neck with facial bones deformities visualized
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бинированным эндотрахеальным наркозом (севоран) из моди-
фицированного разреза по Г.П. Ковтуновичу был сформирован 
кожный лоскут в височной, околоушно-жевательной, щечной 
и поднижнечелюстной областях (рис. 8). Выделение патоло-
гических тканей проводилось единым массивом. Околоушная 
и поднижнечелюстная слюнные железы не дифференциро-
вались. В ходе операции были обнажены и сохранены общая, 
наружная и внутренняя сонные артерии, внутренняя яремная 
вена (рис. 9), с которыми были интимно спаяны ткани маль-
формации до входа и выхода сосудов из основания черепа.   
Из конгломерата удаляемых тканей хрящевой плотности 
с большими техническими трудностями были выделены   
и сохранены лицевой (рис. 10), языкоглоточный, блуждаю-
щий, добавочный, подъязычный нервы. Патологические ткани 
также были интимно спаяны со слуховым проходом вплоть   
до наружного слухового отверстия, что потребовало кропотли-
вого выделения последнего. Длительность операции составила 
12 часов, кровопотеря – 400 мл. В ходе операции выявлены 
следующие особенности: патологические ткани имели хря-
щевую плотность из-за проведенной ранее склерозирующей 
терапии, располагались сразу под кожей и распространялись 
до костей лица и основания черепа, окутывая и смещая сосу-
ды и нервы. В результате хирургического вмешательства все 
видимые глазу патологические ткани были удалены, рана 
ушита узловыми швами, установлены перчаточные дренажи  
(рис. 11). 

Рис. 6 (а, б, в). КТ. Трехмерная реконструкция черепа. Определяется сочетанная деформация челюстей, деформация свода и основания 
черепа
Fig.6 (a,b,c) CT with 3D reconstruction. Combined maxillo-mandibular deformation, deformation of the vault and base of the skull

Рис. 7. КТ. Трехмерная реконструкция тканей. Определяется сме-
щение дыхательных путей влево (указано на рисунке стрелками)
Fig. 7. CT with 3D reconstruction. Anatomical airway displaced to the 
left (arrows)

Рис. 8. Операция: тотальное удаление патологических тканей. 
Этап операции: кожный лоскут отделен от патологических тканей 
Fig.8. Surgery: total removal of the lesion. Operation step: skin flap separated 
from pathological tissue

Рис. 9. Этап операции: выделены общая, наружная и внутренняя 
сонные артерии (стрелки)
Fig.9. Operation step: common, external and internal carotids are sepa-
rated (arrows)
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Рис. 13 (а, б). Микроскопическая картина патологических тканей 
а) Особенности дольчатого строения лимфовенозной мальформации. Об. ×10; В.Г. 
Патологические ткани делятся широкими фиброзированными полосами соединительной ткани на своеобразные дольки. Внутридольковое 
строение их полиморфное, отличается разнообразием: в одних зонах это тонкостенные причудливые мелкие полости, в других – 
толстостенные крупные полости; стенки представлены то нежными коллагеновыми волокнами, то гипертрофированными пучками 
гладкомышечных клеток, среди которых встречаются цепочки измененных вен. Образование преимущественно состоит из крупных 
порочных лимфатических сосудов. Однако встречаются зоны перехода стенки патологического лимфатического сосуда в стенку венозного 
ствола (указано на рисунке стрелкой) с гипертрофированным гладкомышечным слоем. б) Лимфовенозная мальформация с локусами 
формирующихся сосудов среди полей грубого склероза. Об. ×4; Маллори.
Кроме типичных структур, характерных для лимфатической мальформации (множество крупных порочных лимфатических сосудов), 
встречаются многочисленные поля хаотичной ангиоматозной пролиферации сосудов капиллярного типа среди рыхлой соединительной 
ткани (стрелки). 
Fig.13. Microscopic picture of removed tissue
a) Features of the lobular structure of lymphovenous malformation. Pathological tissues are divided into peculiar lobules by broad fibrous bands of con-
nective tissue. Their intraparty structure is polymorphic; in some areas it is represented by thin-walled fancy small cavities, in the others - thick-walled 
large cavities; the walls are represented by delicate collagen fibers, or hypertrophied bundles of smooth muscle cells, among which there are chains of 
altered veins. The lesion mainly consists of large abnormal lymphatic vessels. However, there are zones of transition of the pathological lymphatic vessel 
wall into the wall of the venous trunk (arrow) with a hypertrophied smooth muscle layer. b) Lymphovenous malformation with the loci of forming vessels 
among the fields of gross sclerosis. Besides the typical structures usual for lymphatic malformation (many large, abnormal lymphatic vessels), there are 
numerous fields of chaotic angiomatous proliferation of capillary type vessels among loose connective tissue (arrows).

Рис. 14 (а, б). Внешний вид пациента через 6 месяцев после первой операции 
а) Мимика лица сохранена. б) Отмечается выраженная макроглоссия.
Fig. 14 (a,b). Patient’s appearance at 6 months after 1st surgery. A) Facial mimics preserved b) significant macroglossia remains
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Макропрепарат представлял собой малодифференцирован-
ную соединительную ткань с фрагментами мелких кист, которые 
были заполнены лимфой или лимфой с кровью (рис. 12). 

При патогистологическом исследовании было получено сле-
дующее описание удаленных тканей: в исследуемом материале 
множественные фрагменты соединительной ткани с включения-
ми жировой ткани, большое количество лимфатических сосудов 
различных размеров и формы, разделенных перегородками раз-
ной толщины; поля склерозированной ткани с венами мелкого 
калибра; более крупные вены уродливой формы с утолщенными 
склерозированными стенками; имеются участки с расширен-
ными полнокровными венозными сосудами с периваскуляр-

ными кровоизлияниями; встречаются дольки слюнных желез 
с расширенными выводными протоками. Заключение: порок 
развития лимфатических и венозных сосудов (рис. 13 а, б).   
На основании данного заключения больному был поставлен 
окончательный клинический диагноз: обширная диффузная 
лимфовенозная мальформация головы и шеи справа, смешанная  
форма.

Послеоперационный период осложнился краевым некрозом 
кожного лоскута. Лимфореи не было. Рана зажила частично 
первичным натяжением. Вторичным натяжением заживление 
раны проходило в местах некроза лоскута. Швы сняты на 10-е 
сутки. Больной был выписан из отделения в удовлетворитель-
ном состоянии на 20-е сутки после операции. Трахеостома   
и гастростома были оставлены.

При контрольном осмотре ребенка через 6 месяцев после 
операции жалоб у родителей на послеоперационную область не 
было, мимические мышцы функционировали в полном объеме. 
Однако у пациента отмечалась выраженная макроглоссия: язык 
не помещался в ротовой полости, выступая на 2 см (рис. 14).  
По данным контрольных КТ и УЗИ, патологических тканей   
в областях первой операции выявлено не были (рис. 15 а). 
Сохранялась сочетанная деформация челюстей, отмечалось уве-
личение вертикальной резцовой дизокклюзии (с 1,5 до 2,7 см) 
из-за выраженной макроглоссии (рис. 16). Смещения верхних 
дыхательных путей выявлено не было (рис. 15 б). 

С целью уменьшения размеров языка и придания анатомиче-
ской формы последнему больному была проведена субтотальная 
резекция языка с одномоментной пластикой местными тканями. 
В ходе операции язык был рассечен вдоль по средней линии 
на две половины до V-образно расположенных желобоватых 
сосочков, далее была иссечена правая, значительно увеличенная 
в размере часть языка, а также часть левой половины языка. 
При таком разрезе языка был получен доступ к патологическим 
тканям в области корня языка, которые представляли собой 
кисты разного диаметра, последние были удалены (рис. 17 а).  
В результате операции была сформирована анатомическая 
форма языка и он стал помещаться в полости рта (рис. 17 б). 
Послеоперационный период проходил без осложнений, рана 
зажила первичным натяжением, швы сняты на 14-е сутки.

Рис. 10. Этап операции: выделены ствол и ветви лицевого нерва 
(стрелки)
Fig. 10. Operation step: facial trunk and its branches are separated (arrows)

Рис. 11. Этап операции: патологические ткани выделены до осно-
вания черепа, тела нижней челюсти (стрелки)
Fig. 11. Operation step: pathological tissues separated up to scull base and 
mandible body (arrows)

Рис. 12. Макропрепарат.Малодифференцированная рубцово-изме-
ненная патологическая ткань, удаленная вместе с гипертрофиче-
ским послеоперационным рубцом на коже. Вес патологических 
тканей 800 г. 
Fig. 12. Macro specimen. Poorly differentiated cicatrically altered patho-
logical tissue removed together with hypertrophic postoperative skin scar. 
Tissue weight 800 g.
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Рис. 13 (а, б). Микроскопическая картина патологических тканей 
а) Особенности дольчатого строения лимфовенозной мальформации. Об. ×10; В.Г. 
Патологические ткани делятся широкими фиброзированными полосами соединительной ткани на своеобразные дольки. Внутридольковое 
строение их полиморфное, отличается разнообразием: в одних зонах это тонкостенные причудливые мелкие полости, в других – 
толстостенные крупные полости; стенки представлены то нежными коллагеновыми волокнами, то гипертрофированными пучками 
гладкомышечных клеток, среди которых встречаются цепочки измененных вен. Образование преимущественно состоит из крупных 
порочных лимфатических сосудов. Однако встречаются зоны перехода стенки патологического лимфатического сосуда в стенку венозного 
ствола (указано на рисунке стрелкой) с гипертрофированным гладкомышечным слоем. б) Лимфовенозная мальформация с локусами 
формирующихся сосудов среди полей грубого склероза. Об. ×4; Маллори.
Кроме типичных структур, характерных для лимфатической мальформации (множество крупных порочных лимфатических сосудов), 
встречаются многочисленные поля хаотичной ангиоматозной пролиферации сосудов капиллярного типа среди рыхлой соединительной 
ткани (стрелки). 
Fig.13. Microscopic picture of removed tissue
a) Features of the lobular structure of lymphovenous malformation. Pathological tissues are divided into peculiar lobules by broad fibrous bands of con-
nective tissue. Their intraparty structure is polymorphic; in some areas it is represented by thin-walled fancy small cavities, in the others - thick-walled 
large cavities; the walls are represented by delicate collagen fibers, or hypertrophied bundles of smooth muscle cells, among which there are chains of 
altered veins. The lesion mainly consists of large abnormal lymphatic vessels. However, there are zones of transition of the pathological lymphatic vessel 
wall into the wall of the venous trunk (arrow) with a hypertrophied smooth muscle layer. b) Lymphovenous malformation with the loci of forming vessels 
among the fields of gross sclerosis. Besides the typical structures usual for lymphatic malformation (many large, abnormal lymphatic vessels), there are 
numerous fields of chaotic angiomatous proliferation of capillary type vessels among loose connective tissue (arrows).

Рис. 14 (а, б). Внешний вид пациента через 6 месяцев после первой операции 
а) Мимика лица сохранена. б) Отмечается выраженная макроглоссия.
Fig. 14 (a,b). Patient’s appearance at 6 months after 1st surgery. A) Facial mimics preserved b) significant macroglossia remains
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В связи с отсутствием нарушения самостоятельного дыхания, 
что было подтверждено данными контрольной фиброларин-
госкопии, на 14-е сутки после второй операции пациенту была 
проведена деканюляция. Несмотря на то что пациент начал 
самостоятельно питаться от закрытия гастростомы родители 
отказались. Ребенок был выписан из отделения с рекомендацией 

дальнейшего наблюдения в динамике. Закрытие гастростомы 
планировалось по месту жительства. 

При контрольном осмотре через 1,5 года после второй опе-
рации у ребенка симметрия лица не нарушена, патологические 
ткани в области правой половины головы и шеи не были выяв-
лены, прикус нормализовался (вертикальная щель во фронталь-

Рис. 18 (а, б). Макропрепарат 
а) Удаленные части языка размерами 5×3 см, 3×2 см. б) Основная масса тканей представлена мелкими кистами с лимфой. Определяются 
единичные мышечные волокна. 
Fig. 18 (a,b) Macro specimen
a) Removed tongue pieces, size 5x3 and 3x2 cm b) most of the removed tissue is represented by small cysts with lymph. Solitary muscular fibers visualized

Рис. 19 (а, б, в). Микроскопическая картина патологических тканей языка 
а) Лимфатическая мальформация слизистого и подслизистого слоев языка с хроническим воспалением. Об. ×4; Г.Э.Патологические ткани 
языка представлены сформированными (зрелыми, дифференцированными) лимфатическими щелями и полостями (стрелки), которые 
находятся как в слизистом, так и в подслизистом слоях. Воспалительная инфильтрация умеренная, лимфоцитарная, преимущественно 
по периферии чрезмерно глубоких акантозных тяжей многослойного плоского эпителия слизистой оболочки. б) Лимфатическая маль-
формация глубоких слоев языка среди разрозненных пучков мышечной ткани и полей грубого склероза. Об. ×4; Маллори. Полостные 
структуры глубоких слоев языка, характерные для лимфатической мальформации, расположены среди отдельных мелких мышечных 
пучков и полей рыхлой, грубой фиброзированной соединительной ткани. в) Ангиоматозная пролиферация в стенке фрагмента лимфа-
тической мальформации. Об. ×10; Маллори. Патологические ткани языка представлены деформированными, причудливо извитыми 
и кистозно-расширенными лимфатическими полостями с неравномерным грубым фибросклерозом стенок. Стенки полостей на пери-
ферии плотные, значительно утолщены, склерозированы (более темная окраска), а в центральных зонах тонкие, с рыхлым фиброзом. 
Васкуляризация стенки лимфатической полости неравномерная, с застоем и полнокровием сосудов, очагами хаотичной ангиоматозной 
пролиферации сосудов капиллярного типа (стрелки).
Fig. 19 (a,b,c) Microscopic picture of pathological tongue tissues
a) Lymphatic malformation of the mucous and submucosal layers of the tongue with chronic inflammation. Pathological tissues of the tongue are represented 
by mature, differentiated lymphatic slits and cavities (arrows), which are located both in the mucous and in the submucosal layers. Inflammatory infiltration 
is moderate, lymphocytic, mainly along the periphery of the excessively deep acanthosis cords of the stratified squamous epithelium of mucous membrane. 
b) Lymphatic malformation of the deep tongue layers among scattered bundles of muscle tissue and fields of gross sclerosis. Cavernous structures of the 
deep tongue layers, characteristic of lymphatic malformation, are located among the individual small muscle bundles and fields of loose, coarse fibrous 
connective tissue. c) Angiomatous proliferation in the wall of lymphatic malformation fragment. The pathological tissues of the tongue are represented 
by deformed, bizarrely convoluted and cystic-dilated lymphatic cavities with uneven coarse fibrosclerosis of the walls. The walls of the cavities on the 
periphery are dense, significantly thickened, sclerosed (darker in color), and in the central zones thin, with loose fibrosis. Vascularization of the wall of 
the lymphatic cavity is uneven, with congestion and plethora of blood vessels, foci of chaotic angiomatous proliferation of capillary-type vessels (arrows).
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Удаленные ткани представляли собой конгломерат 
мелких кист, при вскрытии которых истекала лимфа. 
Поперечнополосатые мышцы языка были представлены еди-
ничными волокнами, расположенными между кистами (рис. 18).  
По результатам патогистологического исследования было полу-
чено следующее заключение: патологические ткани представ-
лены сформированными (зрелыми, дифференцированными) 
лимфатическими щелями и полостями, стенки которых утол-
щены за счет повышенного фиброза, без гладкомышечных 
клеток. Ткани мальформации расположены местами очагово 
в толще слизистой оболочки, но преимущественно в широком 
подслизистом слое и среди мышечной ткани языка. Слизистая 
оболочка равномерно и диффузно гипертрофирована за счет 
акантозных разрастаний созревающего многослойного эпите-
лия. Подслизистый слой чрезмерно широкий, в т.ч. из-за грубого 
фиброза. Также отмечается неравномерная васкуляризация 
стенок лимфатической полости с застоем и полнокровием 
последних, очагами хаотичной ангиоматозной пролиферации 
сосудов капиллярного типа (рис. 19 а, б, в).

Рис. 15 (а, б). КТ через 6 месяцев после операции. Трехмерная реконструкция тканей 
а) Выраженная макроглоссия, открытый прикус. В области операции отсутствуют патологические ткани. б) Дыхательные пути   
не смещены (указано на рисунке стрелками).
Fig.15 (a,b). CT scans at 6 months after surgery. 3D reconstruction.
a) Remarkable macroglossia, b) airways are not displaced (arrows)

Рис. 16. КТ после первой операции. Трехмерная реконструкция 
черепа. Сохраняется сочетанная деформация челюстей
Fig.16. CT after 1st surgery. 3D reconstruction of scull. Combined jaws 
deformation remains.

Рис. 17 (а, б). Операция: субтотальная резекция языка с одномоментной пластикой местными тканями 
а) Удаление патологических тканей в области корня языка. б) Вертикальная резцовая дизокклюзия. Язык располагается в полости рта.
Fig. 17 (a,b). Operation: subtotal tongue resection with immediate plastics with adjacent tissues.
a)Pathological tissues around tongue base removed b) vertical incisive disocclusion. Tongue is fully inside the oral cavity
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В связи с отсутствием нарушения самостоятельного дыхания, 
что было подтверждено данными контрольной фиброларин-
госкопии, на 14-е сутки после второй операции пациенту была 
проведена деканюляция. Несмотря на то что пациент начал 
самостоятельно питаться от закрытия гастростомы родители 
отказались. Ребенок был выписан из отделения с рекомендацией 

дальнейшего наблюдения в динамике. Закрытие гастростомы 
планировалось по месту жительства. 

При контрольном осмотре через 1,5 года после второй опе-
рации у ребенка симметрия лица не нарушена, патологические 
ткани в области правой половины головы и шеи не были выяв-
лены, прикус нормализовался (вертикальная щель во фронталь-

Рис. 18 (а, б). Макропрепарат 
а) Удаленные части языка размерами 5×3 см, 3×2 см. б) Основная масса тканей представлена мелкими кистами с лимфой. Определяются 
единичные мышечные волокна. 
Fig. 18 (a,b) Macro specimen
a) Removed tongue pieces, size 5x3 and 3x2 cm b) most of the removed tissue is represented by small cysts with lymph. Solitary muscular fibers visualized

Рис. 19 (а, б, в). Микроскопическая картина патологических тканей языка 
а) Лимфатическая мальформация слизистого и подслизистого слоев языка с хроническим воспалением. Об. ×4; Г.Э.Патологические ткани 
языка представлены сформированными (зрелыми, дифференцированными) лимфатическими щелями и полостями (стрелки), которые 
находятся как в слизистом, так и в подслизистом слоях. Воспалительная инфильтрация умеренная, лимфоцитарная, преимущественно 
по периферии чрезмерно глубоких акантозных тяжей многослойного плоского эпителия слизистой оболочки. б) Лимфатическая маль-
формация глубоких слоев языка среди разрозненных пучков мышечной ткани и полей грубого склероза. Об. ×4; Маллори. Полостные 
структуры глубоких слоев языка, характерные для лимфатической мальформации, расположены среди отдельных мелких мышечных 
пучков и полей рыхлой, грубой фиброзированной соединительной ткани. в) Ангиоматозная пролиферация в стенке фрагмента лимфа-
тической мальформации. Об. ×10; Маллори. Патологические ткани языка представлены деформированными, причудливо извитыми 
и кистозно-расширенными лимфатическими полостями с неравномерным грубым фибросклерозом стенок. Стенки полостей на пери-
ферии плотные, значительно утолщены, склерозированы (более темная окраска), а в центральных зонах тонкие, с рыхлым фиброзом. 
Васкуляризация стенки лимфатической полости неравномерная, с застоем и полнокровием сосудов, очагами хаотичной ангиоматозной 
пролиферации сосудов капиллярного типа (стрелки).
Fig. 19 (a,b,c) Microscopic picture of pathological tongue tissues
a) Lymphatic malformation of the mucous and submucosal layers of the tongue with chronic inflammation. Pathological tissues of the tongue are represented 
by mature, differentiated lymphatic slits and cavities (arrows), which are located both in the mucous and in the submucosal layers. Inflammatory infiltration 
is moderate, lymphocytic, mainly along the periphery of the excessively deep acanthosis cords of the stratified squamous epithelium of mucous membrane. 
b) Lymphatic malformation of the deep tongue layers among scattered bundles of muscle tissue and fields of gross sclerosis. Cavernous structures of the 
deep tongue layers, characteristic of lymphatic malformation, are located among the individual small muscle bundles and fields of loose, coarse fibrous 
connective tissue. c) Angiomatous proliferation in the wall of lymphatic malformation fragment. The pathological tissues of the tongue are represented 
by deformed, bizarrely convoluted and cystic-dilated lymphatic cavities with uneven coarse fibrosclerosis of the walls. The walls of the cavities on the 
periphery are dense, significantly thickened, sclerosed (darker in color), and in the central zones thin, with loose fibrosis. Vascularization of the wall of 
the lymphatic cavity is uneven, with congestion and plethora of blood vessels, foci of chaotic angiomatous proliferation of capillary-type vessels (arrows).
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Во-вторых, патогистологическое исследование подтвердило 
наличие лимфовенозной мальформации как порока развития 
и лимфатических, и венозных сосудов. В-третьих, описанный 
клинический случай демонстрирует развитие выраженного 
рубцового процесса в патологических тканях после склеро-
зирующей терапии, что значительно осложнило последующее 
хирургическое лечение. Отдельно стоит указать на отсутствие 
эффекта от проведенного многоэтапного малоинвазивного 
лечения (склерозирующей терапии). В-четвертых, этот пример 
демонстрирует невозможность излечения детей с обширной 
смешанной формой мальформации с применением только 
метода склерозирующей терапии. В сложных клинических 
случаях именно тотальное удаление патологических тканей 
может привести к положительному клиническому результату  
лечения. 

Отдельно стоит остановиться на вопросе социализации паци-
ентов такой группы. А именно, можно отметить, что в результате 
длительного многоэтапного хирургического лечения ребенок 
стал социально адаптированным: научился самостоятельно 
дышать и есть, общаться и играть со сверстниками.

Рис. 23 (а, б, в, г, д). Внешний вид ребенка, соотношение зубных рядов и положение языка через 4 года 
а), б). Послеоперационные гипертрофические рубцы в области правой половины головы и шеи. в), г), д). Вертикальная резцовая щель 
во фронтальном отделе 0,5 см. Язык расположен в полости рта. 
Fig. 23 (a,b,c,d,e). The appearance of the child, the ratio of the dentition and the position of the tongue after 4 years
a) b) Postoperative hypertrophic scars in the right half of the head and neck. c), d), e). Vertical incisal gap in the frontal section 0.5 cm. The tongue is 
located in the oral cavity.

Рис. 24. Внешний вид пациента в возрасте 8 лет после удаления 
гастростомы в апреле 2018 г. 
Fig.24. Patient’s appearance at the age of 8 years old after gastrostoma 
removal in April 2018.
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ном отделе уменьшилась), язык располагался в полости рта, 
мимические мышцы лица работали в полном объеме, пациент 
стал говорить (рис. 20, 21).

При поступлении в отделение через 4 года после первой 
операции больной продолжал находиться на питании через 
гастростому, несмотря на возможность самостоятельного при-
ема пищи через рот. Конфигурация лица была асимметричной 
в связи с послеоперационной рубцовой деформацией тканей 
правой половины лица. Рубцы в области правой половины голо-
вы и шеи были гипертрофическими. Ортодонтическое лечение 
по месту жительства не проводилось. Однако смыкание зубных 
рядов стало более анатомически правильным. Вертикальная 
резцовая щель во фронтальном отделе значительно умень-
шилась и составила 0,5 см. Язык полностью располагался  
в полости рта. 

Больному была проведена МРТ головы и шеи в режимах 
Т2-ВИ, Т1-ВИ (Т1-ВИ, Т2-ВИ – режимы МРТ: Т1-взвешенное 
изображение, Т2-взвешенное изображение). Патологических 
тканей в области первой операции не выявлено (рис. 22). 

Верхняя и нижняя поверхности языка местами были покры-
ты мелкими пузырьками (до 0,2 см в диаметре) с прозрач-
ным или с геморрагическим содержимым, которые явля-
лись проявлением мелкокистозной формы лимфовенозной 
мальформации (рис. 23). Данные элементы были удалены 
с помощью полупроводникового лазера IRE-Polus (режим 

непрерывный импульсный, длина волны 0,97 мкм, мощность 
1–5 Вт) в условиях общей анестезии. После этой операции 
по месту жительства больному в возрасте 7 лет была уда-
лена гастростома, ребенок стал самостоятельно питаться  
(рис. 24). 

В результате этапного хирургического лечения были достиг-
нуты хорошие функциональный и косметический результаты: 
восстановлены самостоятельное дыхание, нормальная конфи-
гурация лица, сохранены функции мимической мускулатуры, 
языка, полностью сохранен глотательный рефлекс, устранена 
макроглоссия, созданы условия для самостоятельного приема 
пищи и воды. 

Заключение

Приведенный в статье клинический случай, во-первых, под-
черкивает особенность данной патологии, при которой пато-
логические ткани тотально поражают все ткани: кожу, подкож-
ную жировую клетчатку, слизистые оболочки, мышцы, кости. 

Рис. 20. Совместное фото пациента с хирургами отделения   
и отцом ребенка
Fig.20. Patients with his surgeons and father. 

Рис. 22 (а, б, в). МРТ головы и шеи через 4 года после операции в режиме Т2-ВИ Коронарная (а), аксиальная (б), сагиттальная (в) 
проекции. Патологических тканей в области операции не выявлено.
Fig.22 (a,b,c). Head and neck MRI at 4 years after surgery, T2-regimen. Coronar (a), axial (b) and sagittal (c) planes. No pathological tissues relapse found

Рис. 21. Пациент через 1,5 года после второй операции
Fig.21. Patient at 1,5 years after 2nd surgery.
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Во-вторых, патогистологическое исследование подтвердило 
наличие лимфовенозной мальформации как порока развития 
и лимфатических, и венозных сосудов. В-третьих, описанный 
клинический случай демонстрирует развитие выраженного 
рубцового процесса в патологических тканях после склеро-
зирующей терапии, что значительно осложнило последующее 
хирургическое лечение. Отдельно стоит указать на отсутствие 
эффекта от проведенного многоэтапного малоинвазивного 
лечения (склерозирующей терапии). В-четвертых, этот пример 
демонстрирует невозможность излечения детей с обширной 
смешанной формой мальформации с применением только 
метода склерозирующей терапии. В сложных клинических 
случаях именно тотальное удаление патологических тканей 
может привести к положительному клиническому результату  
лечения. 

Отдельно стоит остановиться на вопросе социализации паци-
ентов такой группы. А именно, можно отметить, что в результате 
длительного многоэтапного хирургического лечения ребенок 
стал социально адаптированным: научился самостоятельно 
дышать и есть, общаться и играть со сверстниками.

Рис. 23 (а, б, в, г, д). Внешний вид ребенка, соотношение зубных рядов и положение языка через 4 года 
а), б). Послеоперационные гипертрофические рубцы в области правой половины головы и шеи. в), г), д). Вертикальная резцовая щель 
во фронтальном отделе 0,5 см. Язык расположен в полости рта. 
Fig. 23 (a,b,c,d,e). The appearance of the child, the ratio of the dentition and the position of the tongue after 4 years
a) b) Postoperative hypertrophic scars in the right half of the head and neck. c), d), e). Vertical incisal gap in the frontal section 0.5 cm. The tongue is 
located in the oral cavity.

Рис. 24. Внешний вид пациента в возрасте 8 лет после удаления 
гастростомы в апреле 2018 г. 
Fig.24. Patient’s appearance at the age of 8 years old after gastrostoma 
removal in April 2018.
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