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АННОТАЦИЯ
Лимфангиома — доброкачественная опухоль, часто представляющая собой врожденную аномалию лимфатической системы, 
наиболее часто проявляющаяся в виде мягких бугристых образований красноватого или синюшного цвета на коже и слизистых 
оболочках. Хотя чаще она протекает бессимптомно и является лишь косметическим дефектом, крупные формы могут вызы-
вать осложнения. Патология развивается из-за нарушения эмбриогенеза, когда изолированные лимфатические полости не со-
единяются с основной сетью сосудов, что приводит к их расширению, фиброзу окружающих тканей и вторичным изменениям 
кожи. Консервативные методы лечения малоэффективны, поэтому основным подходом остается хирургическое удаление или 
малоинвазивные процедуры в зависимости от размера и локализации образования.
В описанном нами случае представлена 15-летняя пациентка с обширной лимфангиомой правого бедра, которая наблюда-
лась в Педиатрическом университете с детства. Несмотря на многолетнее лечение (этапные иссечения, склеротерапия), со-
хранялись рецидивирующие папилломатозные разрастания и лимфорея. Магнитно-резонансная томография выявила мно-
жественные кистозные полости до 1 см в подкожной клетчатке. Гистологически подтверждена лимфангиома с хроническим 
воспалением и слабой экспрессией фактора роста эндотелия сосудов (VEGF).
Несмотря на слабовыраженную экспрессию VEGF, была отмечена положительная динамика при назначении препарата Сиро-
лимус. Ребенок получал лечение с положительным клиническим эффектом на фоне остальных методов терапии, в то время 
как хирургические подходы были менее эффективны. Зафиксировано значительное улучшение местного статуса, включая 
уменьшение лимфатических пузырьков и окружности мягких тканей бедра.
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ABSTRACT
Lymphangioma is a benign tumor, often representing a congenital anomaly of the lymphatic system, most commonly manifesting 
as soft, nodular reddish or bluish lesions on the skin and mucous membranes. While typically asymptomatic and merely a cosmetic 
concern, larger forms may cause complications. The pathology arises from disrupted embryogenesis, where isolated lymphatic cavities 
fail to connect with the main vascular network, leading to their dilation, fibrosis of surrounding tissues, and secondary skin changes. 
Conservative treatments are largely ineffective, making surgical excision or minimally invasive procedures the mainstay of management, 
depending on the lesion's size and location.
The case we describe is a 15-year-old female patient with an extensive lymphangioma of the right thigh, who had been observed at the 
Pediatric University since childhood. Despite years of treatment (staged excisions, sclerotherapy), recurrent papillomatous growths and 
lymphorrhea persisted. MRI revealed multiple cystic cavities up to 1 cm in the subcutaneous tissue.
Histologically confirmed lymphangioma with chronic inflammation and weak expression of vascular endothelial growth factor (VEGF).
Despite minimal VEGF expression, sirolimus demonstrated clinical efficacy. The patient responded favorably to this treatment, whereas 
surgical approaches had proven less effective. Significant local improvement was documented, including reduction of lymphatic vesicles 
and soft tissue swelling in the thigh.
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Лимфангиома — это доброкачественная опухоль, в 
основе которой обычно лежит врожденная аномалия лим-
фатической системы. Очаги поражения могут возникать на 
любом участке тела, выглядят как мягкотканные образова-
ния с бугристой поверхностью красно-бурой или синюшной 
окраски. Мальформация часто протекает бессимптомно, 
являясь косметической проблемой, но, достигая больших 
размеров, дает начало опасным состояниям. Лимфангио-
ма является достаточно редкой патологией. По различным 
данным, она составляет 1,3–10,6% случаев всех сосуди-
стых опухолей (в детском возрасте — до 25%), встречается 
с частотой от 1 на 20–250 тыс. поступлений в хирургиче-
ские стационары. Обычно их выявляют у новорожденных и 
младенцев (90% случаев), реже в первые 2–3 года жизни 
ребенка, но могут диагностировать еще внутриутробно или 
гораздо позже во взрослом возрасте [1, 2]. Данные демогра-
фической статистики расходятся: некоторые исследования 
указывают на преобладание поверхностных лимфангиом у 
женщин, тогда как другие отмечают троекратное увеличе-
ние частоты этой патологии среди мужчин. Бóльшая часть 
образований рассматривается как врожденные сосудистые 
мальформации, а не истинные опухоли. Обычно они воз-
никают у плода в конце I либо в начале II триместра внутри-
утробного развития [3, 6]. Хотя происхождение патологии 
остается до конца не изученным, этиологическими факто-
рами могут выступать:
• Аномалии эмбриогенеза. Возникновение патологии 

связывают с пороками эмбрионального развития лим-
фатической системы (дизонтогенезом). Указывают 
на роль сосудистого эндотелиального фактора роста 
(VEGF-C) и рецепторов к нему (VEGFR-3), влияющих 
на пролиферативную активность клеток.

• Геномные и генные мутации. Выявлено, что более по-
ловины случаев ангиом ассоциированы с хромосомны-
ми аберрациями у плода. Часто лимфангиомы наблю-
дают при синдромах Шерешевского–Тернера, Дауна, 
трисомии 13, 18. Аутосомно-доминантное наследова-
ние наблюдается при синдроме Нунан.

• Интоксикации. Нарушение развития лимфатических 
сосудов может опосредоваться внутриутробным ток-
сическим повреждением. Описаны случаи опухолей у 
детей, родившихся от женщин, подвергшихся во вре-
мя беременности воздействию свинца или его соеди-
нений.
Вторичный характер имеют опухоли, обусловленные 

нарушением лимфатического дренажа (поверхностные ано-
малии при лимфангите, лимфогранулеме, панникулите), 
связанные с мальротацией и заворотом кишечника (внутри-
брюшные). Сосудистые мальформации могут развиваться 
после механической травмы, в частности на фоне синдрома 
Горхэма–Стоута.

Патогенез. Механизмы развития лимфангиомы изуче-
ны недостаточно хорошо. Основным патологическим про-
цессом многие исследователи называют объединение лим-
фатических цистерн в глубоком подкожном пространстве. 

Они отделены от нормальной сосудистой сети, но сообща-
ются с поверхностными капиллярами через вертикальные 
расширенные каналы. Предположительно, цистерны воз-
никают из примитивного лимфатического мешочка, неспо-
собного объединиться с остальной частью лимфатической 
системы в эмбриогенезе. Гипертрофированные мышечные 
волокна, выстилающие секвестрированные участки, под-
держивают ритмические сокращения стенки, что приводит к 
увеличению давления с дилатацией восходящих к коже ка-
налов. Вокруг измененных лимфатических сосудов поверх-
ностных и глубоких отделов дермы происходят процессы 
фиброза, эпидермис подвергается акантозу, папилломато-
зу, гиперкератозу. Некоторые варианты лимфангиом сопро-
вождаются выраженным инфильтративным ростом, но без 
разрушения тканей.

Классификация. Исходя из локализации, различают 
поверхностные (кожи, подкожной клетчатки) и глубокие 
лимфангиомы. Первые могут поражать практически любую 
зону, особенно часто вовлекаются голова, шея, подмышеч-
ные впадины. Глубокие обнаруживаются во внутренних 
органах (печень, селезенка, почки) и полостях тела (аб-
доминальная, забрюшинное пространство, средостение). 
В клинической ангиологии распространена патоморфологи-
ческая классификация опухолей:
• капиллярные (простые) — Образуются при разраста-

нии лимфатических капилляров кожи и подкожных тка-
ней; опухолевидные очаги имеют небольшие размеры, 
тонкостенные, охватывают ограниченные участки;

• кавернозные — характеризуются расширением доволь-
но крупных протоков с образованием полостей и щелей, 
заполненных лимфатической жидкостью; имеют петли-
стое строение из-за множества соединительнотканных 
перегородок, на разрезе напоминают губчатую ткань;

• кистозные — представляют собой полости различного 
размера, изолированные от смежных лимфатических 
сосудов; заполнены серозным, хилезным или геморра-
гическим содержимым; бывают единичными или мно-
жественными, сообщающимися между собой.
Кроме того, встречаются смешанные опухоли (лимфан-

гиофиброма, лимфгемангиома). По этиологии мальфор-
мации бывают первичными (врожденными) и вторичными 
(приобретенными). Критерий распространенности позволя-
ет выделить локальные и диффузные формы, а с учетом 
влияния на близлежащие ткани и органы лимфангиомы мо-
гут протекать без видимых нарушений или сопровождаться 
явной дисфункцией и структурными деформациями.

Клиническая картина определяется локализацией, 
гистологической структурой, распространением опухоли, 
анатомо-топографическими особенностями вовлеченных 
участков, эффективностью проводимого ранее лечения. 
Ангиоматозные очаги располагаются в любой области, где 
есть лимфоидная ткань. Часто поражаются лицо (губы, 
язык, околоушно-жевательная зона), туловище [9]. Но в 
патологический процесс могут вовлекаться лимфатические 
узлы, внутренние органы, костная ткань. Развитие опухоли 
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медленное, синхронное с ростом ребенка, в большинстве 
случаев бессимптомное.

Капиллярная лимфангиома начинается как небольшое 
постепенно уплотняющееся пятно. Образование имеет не-
четкие границы и бугристую поверхность, покрытую мелки-
ми (2–4 мм в диаметре) узелковыми элементами эластич-
ной консистенции, окрашенными в розово-красный цвет. 
Площадь пораженной кожи со временем расширяется. Ино-
го дискомфорта, кроме эстетического, аномалия обычно не 
приносит. Иногда из узелковых элементов просачивается 
лимфа, при травматизации они кровоточат. Увеличиваясь в 
объеме и приобретая диффузный характер, опухоль давит 
на подлежащие структуры, что может сопровождаться кост-
ными деформациями у детей.

При кистозной или кистозно-кавернозной лимфангио-
ме лица и шеи наблюдается ограниченная припухлость раз-
мером от 3 до 30 см в диаметре, обращенная наружу или 
в сторону ротовой полости. Кожа над ней обычной окраски 
или с цианотичным оттенком, растянута, свободна или спа-
яна с опухолевой массой. Поверхность очага гладкая или 
бугристая, консистенция мягкая, пальпация безболезненна. 
Характерен симптом флюктуации.

Особенностью обширных лимфангиом в полости рта, 
шеи, средостения, туловища является периодически воз-
никающее воспаление. Это сопровождается лихорадкой, 
общей слабостью, появлением локальных симптомов — по-
краснения, отечности, резкой болезненности пораженной 
зоны. Воспалительный процесс длится 1–2 недели и посте-
пенно стихает, делая опухоль более плотной.

Диагностика. Предположить поверхностную лимфан-
гиому несложно по характерной клинической картине, ис-
течению лимфы при ее пунктировании. В диагностически 
сложных случаях, включая аномалии глубокой локализа-
ции, врачу — сосудистому хирургу необходимы данные ме-
тодов инструментальной визуализации [6, 9]:
• Ультрасонография опухоли. Ультразвуковое иссле-

дование (УЗИ) поверхностных лимфангиом выявляет 
увеличение объема мягких тканей, повышение их аку-
стической плотности с множественными гипо- и ан-
эхогенными участками округлой или овальной формы, 
объединенными в единый конгломерат. Эхография 
определяет не только структуру и локализацию опухо-
ли, но и состояние окружающих образований.

• Магнитно-резонансная томография (МРТ). По резуль-
татам МРТ мягких тканей удается точно определить 
степень поражения и морфологические характеристики 
сосудистой мальформации. Результаты исследования 
помогают сформировать правильную лечебную так-
тику, избежав необоснованных хирургических вмеша-
тельств.

• Лимфография. Позволяет исследовать состояние 
лимфатических сосудов, определить размеры оча-
га и его связь с соседними органами. Лимфография 
осуществляется путем введения непосредственно в 
опухоль водорастворимого контрастного вещества и 

выполнения серии прицельных рентген-снимков в двух 
про екциях.
В диагностике поверхностной ограниченной лимфан-

гиомы помогает дерматоскопия, определяющая узелки с 
прозрачной жидкостью и выраженный лакунарный рисунок. 
При накоплении кровянистого содержимого отличия от ге-
мангиомы помогает установить гистологическое иссле-
дование, дополненное иммуногистохимическими тестами 
(с антигеном фактора VIII, ламинином).

Лимфоидные образования приходится дифференциро-
вать от других опухолей — тератомам, липом, кист шеи. Не-
которые мальформации следует отличать от врожденной 
слоновости, спинномозговой грыжи, ограниченной склеро-
дермии. При интраабдоминальном поражении необходимо 
исключать острую хирургическую патологию.

Лечение лимфангиомы. Ни одна из консервативных 
стратегий терапии не доказала своей эффективности при 
лимфатических мальформациях. Обеспечить уменьшение 
опухолевой массы или полное ее удаление могут лишь ин-
вазивные методики [4, 6, 8]. Способ коррекции выбирают, 
опираясь на локализацию лимфангиомы, размеры, глубину 
залегания, распространение, наличие осложнений. Допу-
стимы следующие варианты:
• Склеротерапия. Введение в сосудистую аномалию 

склерозирующих веществ (блеомицина, пицибанила, 
этоксисклерола) ведет к сокращению ее размеров. 
Склеротерапия дает хороший косметический резуль-
тат, а потому более предпочтительна при поражении 
шейно-лицевой зоны. Показана перед операцией или 
при невозможности выполнить полную резекцию.

• Радикальное иссечение. При удалении опухолевого 
очага наиболее целесообразно традиционное хирурги-
ческое вмешательство. Радикальную эксцизию считают 
методом выбора при крупных кавернозных образовани-
ях и необходимости выполнения ургентной операции. 
Однако удаление глубоких мальформаций сопровожда-
ется высоким риском рецидива [5, 7].

• Малоинвазивные методы. Лечение поверхностных 
лимфангиом может проводиться углекислотным ла-
зером, криотерапией, электрокоагуляцией. Они менее 
травматичны по сравнению с традиционным иссечени-
ем, позволяют сократить сроки реабилитации. Иногда 
для получения значимого эффекта достаточно всего 
одной процедуры.
В послеоперационном периоде для оценки полученных 

результатов и риска рецидива выполняют контрольные ис-
следования. Назначаются нестероидные противовоспали-
тельные, антибактериальные средства, при локализации 
опухолей на нижних конечностях применяется компресси-
онная терапия.

Описание клинического наблюдения. Пациентка, 
15 лет, с раннего возраста наблюдается и получает лече-
ние в микрохирургическом отделении Санкт-Петербургского 
государственного педиатрического медицинского универси-
тета по поводу обширной лимфангиомы правого бедра. Жа-
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лобы на момент поступления на множественные сливаю-
щиеся папилломатозные разрастания по передненаружной 
поверхности правого бедра, постоянное подтекание лим-
фатического отделяемого из области послеоперационных 
рубцов и папиллом. В анамнезе в возрастном промежутке 
с 5 до 14 лет наблюдалась и получала лечение в клинике 
Педиатрического университета. Выполнялись этапные ис-
сечения лимфангиомы бедра, сеансы склерозирования. На 
фоне проводимого лечения отмечается рецидивирующее 
течение.

При ультразвуковом исследовании и МРТ по наружной 
полуокружности в подкожно-жировой клетчатке на фоне 
рубцовых послеоперационных изменений определяются 
множественные разнокалиберные кистозные полости, сли-
вающиеся между собой, содержащие единичные полости 
без потоков до 1 см в диаметре.

Было принято решение о проведении биопсии для 
иммуногистохимического исследования с антителами к 
фактору роста эндотелия сосудов (VEGF). В полученных 
данных в макроскопическом описании: 1. Прислан лоскут 
кожи серо-розового цвета с мелкобугристой поверхностью 
размерами 2,5×1,3 см. К коже прилежит клетчатка разме-
рами 2,5×1,8×1,1 см, желтоватого цвета, дольчатого вида. 
На разрезе определяются множественные мелкие полости 
диаметром до 0,2 см, заполненные прозрачным жидким 
содержимым. 2. Прислан лоскут кожи белесоватого цвета, 
покрытый волосами, размерами 1,7×1,0 см. Над поверхно-
стью выступают немногочисленные округлые тонкостенные 
полости диаметром от 0,2 см до 0,5 см. К коже прилежит 
клетчатка размерами 1,0×0,7×0,4 см, желтоватого цвета, 
дольчатого вида. Микроскопическое описание: материал 1 
и 2 представлен фрагментами кожи с прилежащим участком 
жировой ткани с однотипной морфологической картиной, в 
которой определяются многочисленные разного размера 
неправильной формы пустые полости, а также полости, за-
полненные эозинофильными массами, выстланные упло-
щенным эндотелием, определяющиеся преимущественно 
субэпителиально. Кроме этого, определяются полости в 
более глубоких слоях, включая жировую клетчатку. Вокруг 
полостей отмечается крупноочаговая лимфоцитарная ин-
фильтрация, с образованием множества лимфоидных фол-
ликулов со светлыми центрами. Экспрессия VEGF слабо 
выражена в эндотелии лимфатических сосудов, без призна-
ков пролиферации эндотелиоцитов. Заключение: Лимфан-
гиома с хроническим воспалением.

В связи с невозможностью радикального хирургическо-
го лечения было принято назначение препарата Сиролимус. 
Одним из современных методов лечения таких сложных 
пациентов является специфическая иммуносупрессивная 
терапия препаратом Сиролимус (рапамун). Сиролимус яв-
ляется ингибитором пути mTOR, который представляет со-
бой серин/треонинкиназу, регулируемую фосфоинозитид-
3-киназой (PI3K) и протеинкиназой B (Akt). Путь PI3K/AKT/
mTOR действует в качестве главного переключателя на 
многочисленные клеточные процессы, включая клеточный 

Рис. 2. Изменения правой нижней конечности на фоне проведен-
ной терапии (разница в 3 месяца)
Fig. 2. Changes in the right lower limb against the background of the 
therapy (3 months difference)

Рис. 1. Внешний вид кожи пациента с диагнозом «лимфангиома 
правого бедра» до и после начала применения препарата Сироли-
мус (разница в 3 месяца)
Fig. 1. Skin appearance of a patient diagnosed with lymphangioma 
of the right thigh before and after starting treatment with Sirolimus 
(3 months difference)

катаболизм и анаболизм, подвижность клеток, ангиогенез и 
рост клеток. Ингибиторы mTOR, такие как Сиролимус, бло-
кируют последующий синтез белка и последующую проли-
ферацию клеток и ангиогенез.

Пациентка получала Сиролимус перорально, дважды 
в день. Корректировка дозы как на начальном этапе лече-
ния, так и в последующем проводилась с учетом поддер-
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жания уровня концентрации препарата в крови в пределах 
8–15 нг/мл. В течение уже первых месяцев лечения от-
мечался положительный ответ на проводимое лечение, а 
именно: уменьшение объемов мальформации, снижение 
болей, купирование кровотечений, уменьшение в объеме 
папилломатозных разрастаний на коже, уменьшился объем 
окружности бедра до 8,0 см в диаметре (рис. 1, 2).

В представленном клиническом случае терапия Си-
ролимусом, mTOR-ингибитором, продемонстрировала 
клиническую эффективность у пациента с лимфангиомой 
бедра, несмотря на отсутствие выраженной экспрессии 
VEGF и маркеров пролиферации эндотелиальных клеток 
в лимфатических сосудах. Наблюдалась положительная 
динамика в виде регресса лимфатических пузырьков, 
уменьшения отека и воспалительных изменений. Полу-
ченные данные свидетельствуют о потенциальной тера-
певтической ценности Сиролимуса при отдельных фор-
мах лимфангиом, в частности, в случаях резистентности 
к хирургическому лечению, несмотря на то что препарат 
не является терапией первой линии в лечении данной па-
тологии.
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