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РЕЗЮМЕ
Актуальность. Выраженность деформаций стоп при дисплазии магистральных вен нижних конечностей эмбрионального типа 
(синдром Клиппеля–Треноне) варьирует в зависимости от степени тяжести поражения сосудов. Гипертрофия конечностей или 
отдельных сегментов колеблется от незначительной до чрезвычайно выраженной. Синдром Клиппеля–Треноне нередко со-
четается с ортопедической патологией: макро- и микродактилией, синдактилией, плоскостопием и различными контрактурами.
Цель — проанализировать варианты патологических изменений стоп у детей с синдромом Клиппеля–Треноне различной 
степени тяжести.
Материалы и методы. В работе использованы результаты обследования 73 пациентов с эмбриональным типом дисплазии 
магистральных вен (ДМВЭТ) в возрасте от 0 до 18 лет, находившихся на лечении в хирургической клинике СПбГПМУ с 2014 
по 2024 год. Выделены четыре группы пациентов по степени тяжести — легкая, средняя, тяжелая и крайне тяжелая степень 
ДМВЭТ (синдром Клиппеля–Треноне включает только среднюю, тяжелую и крайне тяжелую степени ДМВЭТ).
Данные обрабатывали с помощью компьютерных программ STATISTICA 6.0 и Excel 2007.
Результаты. Определены закономерности увеличения длины и окружности стоп у пациентов с синдромом Клиппеля–Тре-
ноне. Статистический анализ средней разницы длин стоп и коэффициента асимметрии проводился в группах пациентов, со-
ставленных в соответствии со степенью тяжести синдрома. Выявлено увеличение выраженности асимметрии длин стоп при 
нарастании степени тяжести синдрома Клиппеля–Треноне. В результате обследования 73 детей эквинусная контрактура стоп 
пораженной конечности отмечалась у 5 (6,84%) пациентов, из них при тяжелой степени — у 2 (2,7%), и при крайне тяжелой 
степени у 3 (4,1%) детей. Расщепленная стопа выявлена у одного пациента (1,4%) с тяжелой степенью. «Шарообразная» 
форма стопы — у 3 (4,1%) детей с крайне тяжелой степенью синдрома.
Выводы. Отмечается прямая зависимость изменения длины и окружности стопы пораженной нижней конечности у пациентов 
с синдромом Клиппеля–Треноне от степени тяжести синдрома. Определены корреляции увеличения размера конечностей 
со степенями тяжести синдрома. Выделены варианты изменений стоп по степени выраженности косметических изменений и 
изменений, нарушающих их функцию.

Ключевые слова: гигантизм, синдром Клиппеля–Треноне, множественные ангиокератомы, «портвейные» пятна, деформа-
ции стоп
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ABSTRACT
Background. The severity of foot deformities in embryonic type dysplasia of the great veins of the lower extremities (Klippel–Trenaunay 
syndrome) varies depending on the severity of vascular damage. Hypertrophy of the limbs or individual segments can range from 
insignificant to extremely pronounced. Klippel–Trenaunay syndrome is often combined with orthopedic pathologies such as macro- and 
microdactyly, syndactyly, flat feet, and contractures.
Aim — to analyze the variants of pathological changes in the feet in children with Klippel–Trenaunay syndrome of varying severity.
Materials and methods. The work is based on the results of examining 73 patients with embryonic type dysplasia of the great veins 
(ETMGV) aged from 0 to 18 years, who were treated from 2014 to 2024. According to the severity of the pathology, four groups of pa-
tients were identified — with mild, moderate, severe and extremely severe degrees of ETMGV (Klippel–Trenaunay syndrome includes 
only moderate, severe and extremely severe degrees of ETMGV).
Data processing was performed using the STATISTICA 6.0 and Excel2007 computer programs.
Results. Patterns of increase in the length and circumference of the feet in patients with Klippel–Trenaunay syndrome were deter-
mined. Statistical analysis of the average difference in foot lengths and the asymmetry coefficient was performed in groups of patients 
compiled in accordance with the severity of the syndrome. An increase in the severity of foot length asymmetry was found with an 
increase in the severity of Klippel–Trenaunay syndrome. As a result of examination of 73 children, equinus contracture of the feet of the 
affected limb was detected by us in 5 patients (6.84%), of which 2 (2.7%) had a severe degree, and 3 (4.1%) had an extremely severe 
degree. Split foot was detected in one patient (1.4%) with a severe degree. “Spherical” foot shape was detected in 3 children (4.1%) 
with an extremely severe degree of the syndrome.
Conclusions. Changes in the length and circumference of the foot of the affected lower limb in patients with Klippel–Trenaunay syn-
drome are directly dependent on the severity of the syndrome. Correlations were determined between the severity of the syndrome and 
an increase in the size of the limbs (calf circumference, thigh length and overall limb length, foot length and circumference, calf length 
and thigh circumference). Variants of changes in the feet were identified according to the degree of expression of cosmetic changes 
and changes that impair their function.
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АКТУАЛЬНОСТЬ
В 1900 году французские невропатологи М. Клиппель 

и Р. Треноне впервые описали характерные симптомы, со-
ставляющие триаду этого синдрома [1]. На основе многочис-
ленных исследований, опубликованных в начале XX века и 
посвященных различным типам увеличения конечностей, в 
1921 году Гассель подготовил обзор, включающий 53 слу-
чая пациентов с гемигипертрофией [2].

Распространенность синдрома Клиппеля–Треноне со-
ставляет от одного до пяти случаев на 100 тысяч человек, 
при этом пол не влияет на вероятность его развития [3]. 
Рост конечности происходит пропорционально общему ро-
сту ребенка, а сосудистые аномалии сохраняются на протя-
жении всей жизни [4]. Эти процессы могут сопровождаться 
аномалиями мягких тканей, костей и изменениями длины 
конечности [5, 6]. Основной признак синдрома — триада 
симптомов: сосудистые пятна, варикозные аномальные 
вены, гипертрофия мягких тканей и костных структур с 
увеличением длины и объема конечности. Этот синдром 
является проявлением дисплазии магистральных вен эм-
брионального типа (ДМВЭТ) [7]. Согласно классификации 
Д.Д. Купатадзе, ДМВЭТ делится на легкую, среднюю, тяже-
лую и крайне тяжелую степени [7]. Легкая форма ДМВЭТ 
не включает все признаки синдрома Клиппеля–Треноне, так 
как отсутствует увеличение объема и длины конечности, 
следовательно, синдром включает в себя ДМВЭТ средней, 
тяжелой и крайне тяжелой степеней.

Степень выраженности деформаций при синдроме варь-
ирует в зависимости от тяжести сосудистых поражений: 
чем более серьезное поражение сосудов, тем ярче прояв-
ляются деформации. Гипертрофия отдельных сегментов 
конечности может быть как незначительной, так и очень вы-
раженной. Если костная ткань не вовлечена в патологиче-
ский процесс, наблюдается только увеличение окружности 
конечности. Часто синдром Клиппеля–Треноне сочетается 
с ортопедическими патологиями, такими как макро- и микро-
дактилия, синдактилия и плоскостопие [8].

Согласно литературным данным [6, 9, 10, 11], наиболее 
часто поражаются нижние конечности: отмечается увеличе-
ние объема и длины стопы, реже — удлинение всей конечно-
сти. Эти изменения могут приводить к вторичным деформа-
циям позвоночника, таза, соседних суставов и симметричных 
конечностей, что нарушает биомеханику и функции. Очевид-
но, что при отсутствии своевременной коррекции развивает-
ся целый комплекс ортопедических нарушений.

Несмотря на большое количество исследований по 
лечению сосудистых мальформаций, ортопедические на-
рушения рассматриваются как сопутствующие патологии, 
которым уделяется недостаточно внимания, особенно в 
части возможности их ортопедической коррекции. Вопросы, 
связанные с патологическими изменениями стоп и плани-
рованием объема и этапов хирургической ортопедической 
терапии, остаются недостаточно освещенными.

Гипертрофия нижних конечностей встречается в 
95% случаев [12–15], проявляется увеличением их длины 

и/или окружности [13]. В литературных источниках описание 
деформаций и увеличения размеров стопы носит общий ха-
рактер, без подробной детализации [16–18]. У пациентов 
с синдромом Клиппеля–Треноне средней степени тяжести 
выявлены изменения формы стопы, сопровождающиеся 
умеренно выраженными косметическими недостатками. 
В связи с этим не было показаний к хирургической ортопе-
дической коррекции.

Изменения конфигураций стоп у детей 
с тяжелой степенью 
синдрома Клиппеля–Треноне

Изменения конфигураций стоп у детей с тяжелой степе-
нью синдрома разделены нами на два уровня по объектив-
ным косметическим признакам.
• Умеренно выраженные — те изменения, которые не 

создают существенного косметического недостатка и 
не мешают выбору и использованию обуви.

• Выраженные — конфигурации стоп, вызывающие зна-
чительный косметический дефект и снижающие каче-
ство жизни ребенка.
При значительном увеличении размеров стопы, связан-

ном с неравномерным распределением нагрузки на нижние 
конечности и нарушением опорной функции пораженной ко-
нечности, изменяется рисунок походки. Эти нарушения мо-
гут в дальнейшем привести к сколиотической деформации и 
раннему развитию артрозов суставов нижних конечностей.

Наиболее выраженные изменения конфигурации стоп 
наблюдались у детей с крайне тяжелой степенью синдрома 
Клиппеля–Треноне — в области тыльной и подошвенной по-
верхностей стоп имелся избыточный объем мягких тканей, 
включающий подкожную жировую клетчатку и сосудистые 
мальформации. Мягкие ткани распределялись неравно-
мерно, что придавало стопе шарообразную форму. В трех 
случаях у пациентов с крайне тяжелой степенью синдрома 
выявлена «шарообразная» форма стопы пораженной ко-
нечности. Диспластические изменения охватывали все мяг-
кие ткани стопы, голени и бедра. В результате эти пациенты 
испытывали постоянный болевой синдром, а в вертикаль-
ном положении могли находиться не более трех минут без 
использования компрессионного трикотажа (табл. 1).

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Настоящее исследование основано на данных обсле-

дования и лечения 73 пациентов с эмбриональным типом 
дисплазии магистральных вен (ДМВЭТ), возраст которых 
варьировал от 0 до 18 лет, проходивших лечение в период 
с 2014 по 2024 год в хирургических клиниках Педиатриче-
ского университета.

Степень тяжести дисплазии магистральных вен эм-
брионального типа определялась согласно классификации 
Д.Д. Купатадзе. Следует отметить, что эта классификация 
предназначена для систематизации сосудистых измене-
ний при данной патологии и широко применяется детскими 
ангиохирургами для планирования коррекции сосудистого 
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Таблица 1. Частота косметических дефектов стоп и частота нарушения «опорности» стоп в зависимости от степени тяжести сосудистой 
патологии
Table 1. The frequency of cosmetic defects of the feet and the frequency of violations of the “support” of the feet, depending on the severity of vascular 
pathology

Степень тяжести дисплазии магистральных 
вен эмбрионального типа / 

Degree of severity embryonic type dysplasia 
of the great veins

Патологические изменения стоп / Pathological changes in the feet

частота косметических дефектов /
frequency of cosmetic defects

нарушения «опорности» стопы / 
violations of the “support” of the foot

умеренно выраженные / 
moderate symptoms

выраженные / 
expressed

средней степени /
medium degree

тяжелой степени / 
severe degree

Легкая / Light 0 0 0 0
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 / 
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Средней тяжести / 
Moderate severity

9 (12,3%) 0 3 (4,1%) 0

Тяжелая / 
Severe degree

5 (6,2%) 17 (23,3%) 21 (28,8%) 5 (6,2%)

Крайне тяжелая / 
Extremely severe degree

0 7 (9,6%) 0 7 (9,6%)

Таблица 2. Степени тяжести поражения у детей с эмбриональным типом дисплазии магистральных вен, в зависимости от пола и клиниче-
ской картины синдрома Клиппеля–Треноне
Table 2. Severity of pathology in children with embryonic type of great vein dysplasia, depending on gender and clinical picture of Klippel–Trenaunay 
syndrome

Степень поражения / 
Degree of damage Клиническая картина / Clinical picture Пол /

Gender

Легкая / Light 1. «Гладкие» сосудистые пятна. / “Smooth” vascular spots.
2.  Атипичные, эмбриональные вены (в пределах сегментов конечности). / 

Atypical, embryonic veins (within the segments of the limb).
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Средняя, 3, 4, 5, 6 — 
допол нительно к предыду-
щим симптомам / 
Average 3, 4, 5, 6 —
 in addition to the previous 
symptoms

3.  Симметричное увеличение окружности конечности / 
Symmetrical increase in limb circumference.

4. Несимметричная гипертрофия. / Asymmetrical hypertrophy.
5. Бугристые сосудистые пятна. / Tuberous vascular spots.
6.  Местный синдром диссеминированного внутрисосудистого свертывания. /

Local disseminated vascular coagulation syndrome.
Соответствует клинической картине синдрома Клиппеля–Треноне / 
Corresponds to the clinical picture of Klippel–Trenaunay syndrome

7 4

Тяжелая, 7, 8, 9, 10, 11, 12, 
13, 14 — дополнительно 
к предыдущим симптомам / 
Severe 7, 8, 9, 10, 11, 12, 
13, 14 — in addition to the 
previous symptoms

7. Гигантизм стоп, макрокродактилия. / Foot gigantism, macrodactyly.
8. «Элефантиаз». / “Elephantiaz”.
9. Контрактуры. / Contractures.
10. Нарушения функции конечности. / Limb function disorders.
11.  Поражение тканей двух конечностей и более. / 

Damage to the tissues of two or more limbs.
12.  Эмбриональные вены распространяются на всю конечность. / 

Embryonic veins spread to the entire limb.
13.  Поражение сосудов органов малого таза. /

Damage to the vessels of the pelvic organs.
14.  Распространенный синдром диссеминированного внутрисосудистого свертывания. / 

A common disseminated vascular coagulation syndrome.
Соответствует клинической картине синдрома Клиппеля–Треноне / 
Corresponds to the clinical picture of Klippel–Trenaunay syndrome

16 14

Крайне тяжелая, 15, 16, 
17, 18, 19 – дополнительно
к предыдущим симптомам /
Extremely severe 15, 16, 17, 
18, 19 — in addition to the 
previous symptoms

15. Уродующая гипертрофия конечности. / Disfi guringlimb hypertrophy.
16. «Венозные соты» на голени. / “Venous honeycombs” on the lower leg.
17.  Головокружение, коллаптоидные состояния, потеря сознания после кратковре-

менной ходьбы без эластичных бинтов. / 
Dizziness, collaptoid states, loss of consciousness after short-term walking without 
elastic bandages.

18. Мелена и гематурия. / Melena and hematuria.
19.  Кисты и лимфангиомы брюшной: полости и забрюшинного пространства. / 

Cysts and lymphangiomas of the abdominal cavity and retroperitoneal space.
Соответствует клинической картине синдрома Клиппеля–Треноне / 
Corresponds to the clinical picture of Klippel–Trenaunay syndrome

5 2
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компонента. Однако патологические изменения в конечно-
стях в этой классификации описаны схематично и не рас-
крыты полностью, что ограничивает ее использование для 
оценки ортопедических нарушений.

В связи с этим в рамках нашего исследования был 
проведен детальный анализ патологий стоп у пациентов с 
каждой степенью тяжести заболевания, чтобы разработать 
перспективные планы объема и этапов хирургической орто-
педической коррекции.

Из 73 пациентов с ДМВЭТ с легкой степенью тяжести 
было 11 детей (10,9±1,7 года), средней степенью — 25 детей 
(13,0±0,65 года), тяжелой степенью — 30 детей (10,2±0,7 года) 
и крайне тяжелой степенью — 7 детей (8,9±2,4 года).

В таблице 2 пациенты распределены по классификации 
Д.Д. Купатадзе в зависимости от степени тяжести ДМВЭТ и 
пола. Также выделены степени тяжести ДМВЭТ, которые 
соответствуют клинической картине синдрома Клиппеля–
Треноне.

Окружность передних отделов стопы измерялась с по-
мощью сантиметровой ленты на уровне плюснефаланговых 
суставов. Длина стопы определялась по методу Фридлан-
да: перед измерением стопа размещалась на чистом листе 
бумаги, контуры очерчивались карандашом в вертикальном 
положении. Затем длина стопы от верхушки пальцев до 
конца пятки измерялась по контуру с помощью линейки или 
сантиметровой ленты.

При анализе результатов учитывались не только раз-
ница между здоровой и пораженной стопой, но и рассчиты-
вался коэффициент асимметрии (КА): 

КА = (L2 – L1) · 100 / L1,
где L1 — длина пораженной стопы (большее измерение); 
L2 — длина здоровой стопы (меньшее измерение). Кроме 
измерения длины контурограмма позволяла определить 
увеличение отдельных лучей и делать выводы о форме 
поражения стопы. Высота продольного свода стопы, опре-
деляемая как вертикальное расстояние от пола до наивыс-
шей точки подошвенной поверхности (область ладьевидной 
кости), использовалась для оценки состояния свода. Затем 
рассчитывался подометрический индекс Фридланда (ПИФ): 

ПИФ = (высота стопы · 100) / длина стопы.
Интерпретация ПИФ:

• более 31 — высокий свод;
• от 31 до 29 — нормальный свод;
• от 29 до 27 — пониженный свод;
• от 27 до 25 — плоскостопие;
• менее 25 — выраженное плоскостопие.

Эти измерения проводились у подростков с завершен-
ным ростом стопы и отсутствием выраженного избытка мяг-
ких тканей в области подошвы. Для дошкольников и млад-
ших школьников нормативных данных по высоте свода не 
существует. Измерения выполнялись в положении стоя с 
нагрузкой. Определение пронации заднего отдела стопы 
(пронация пятки) осуществлялось следующим образом: ось 
проводилась по задней поверхности голени, через среднюю 
линию ахиллова сухожилия к середине пяточного бугра. От-

клонение оси кнаружи от вертикальной линии указывало на 
угол пронации заднего отдела стопы, то есть пятки. В норме 
ось пятки совпадает с линией отвеса, проведенной через 
середину ахиллова сухожилия.

Аппаратные методы 
ортопедического исследования

Для диагностики патологий стопы использовались 
различные аппаратные методы. Рентгенологическое ис-
следование выполнялось с помощью аппарата Philips 
CombiDiagnost R90 (Германия). Позволяя изучить костные 
структуры стопы пораженной конечности, рентгенография 
помогала выявить наличие истинной гипертрофии. Иссле-
дование проводилось на симметричных участках обеих ко-
нечностей, чтобы обеспечить сравнительный анализ.

Обследование сосудистой системы осуществлялось на 
аппарате GE Innova 3100 (США). Выполнение флебографии 
являлось обязательным этапом полного исследования ма-
гистральных вен у детей. На рисунке 1 показано патологи-
ческое венозное русло конечности.

Ультразвуковое исследование сосудов и мягких тканей 
конечностей проводилось на аппарате Philips Affiniti 50 (Ни-
дерланды). Ультразвуковая картина патологических изме-
нений венозного бассейна представлена на рисунке 2.

Синдром Клиппеля–Треноне может быть диагности-
рован при рождении на основании фенотипических при-
знаков. Для уточнения диагноза у пациентов выполнялись 

Рис. 1. Флебография левой нижней конечности пациента Ч., 1 год 
8 месяцев. Диагноз: дисплазия магистральных вен эмбриональ-
ного типа левой нижней конечности. Латеральная эмбриональная 
вена обозначена одинарными стрелками; гипоплазия подколенного 
сегмента глубокой бедренной вены обозначена двойной стрелкой
Fig. 1. Phlebography of the left lower limb of patient Ch., 1 year 
8 months; Diagnosis: embryonic type dysplasia of the great veins of the 
left lower extremity. The lateral embryonic vein is indicated by single ar-
rows; the hypoplasia of the popliteal segment of the deep femoral vein 
is indicated by a double arrow
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ультразвуковое исследование сосудов нижних конечностей 
и флебография. В ходе ультразвукового исследования вы-
явлены основные патологические изменения в системе по-
верхностных вен, такие как избыточно выраженная и изви-
тая венозная сеть с варикозными изменениями и наличие 
эмбриональных латеральных вен. В бассейнах глубоких 
вен обнаружена гипоплазия сегмента подколенной части 
бедренных вен различной степени выраженности, анало-
гичные данные приводятся в литературе [11].

Всем пациентам проводилась флебография пора-
женной конечности. Основная цель этих исследований 
заключалась в уточнении диагноза. Кроме того, оценива-
лось состояние бассейна глубоких вен для планирования 
возможных оперативных вмешательств на поверхностных 
венах, латеральной эмбриональной вене и глубоких венах. 
В литературных источниках отмечается использование дан-
ных методов для уточнения диагноза и предоперационного 
планирования [12–14].

Статистический анализ данных
Нормальность распределения признаков оценивалась 

с помощью показателей эксцесса и асимметрии, характе-
ризующих форму кривой распределения Гаусса. Для об-
работки результатов применялись параметрические ста-
тистические методы с расчетом t-критерия Стьюдента, так 
как распределение значений в выборках было близким к 
нормальному. Рассчитывались среднее арифметическое 
(M) и средняя ошибка среднего (m) для признаков с непре-
рывным распределением, а также частоты встречаемости 
для признаков с дискретными значениями.

Коэффициент линейной корреляции Пирсона использо-
вался для проведения корреляционного анализа, при этом 
учитывалась его абсолютная величина и уровень статисти-

ческой значимости, зависящий от размера выборки, что по-
зволяло оценить «достаточно сильные» корреляции.

Обработка данных выполнена с помощью компьютер-
ных программ STATISTICA 6.0 и Microsoft Excel 2007.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ
В ходе исследования проанализированы патологи-

ческие изменения стоп у детей с различными степенями 
ДМВЭТ: легкой, средней, тяжелой и крайне тяжелой.

Изменения стоп при дисплазии 
магистральных вен эмбрионального 
типа легкой степени

Обследовано 11 пациентов с ДМВЭТ легкой степени. 
У шести детей подросткового возраста (один — 13 лет, 

Рис. 2. Ультразвуковое исследование вен верхней трети голени, 
пациент Ч., 10 лет. Дисплазия магистральных вен левой нижней 
конечности эмбрионального типа. Латеральная эмбриональная 
вена обозначена одинарной стрелкой; дилатированные притоки 
эмбриональной вены обозначены двойными стрелками
Fig. 2. Ultrasound of the veins of the upper third of the lower leg, pa-
tient Ch., 10 years old. Diagnosis: embryonic type dysplasia of the 
great veins of the left lower extremity. The lateral embryonic vein is 
indicated by a single arrow; the dilated tributaries of the embryonic vein 
are indicated by double arrows

Рис. 3. Пациент А., 8 лет, с диагнозом: дисплазия магистральных 
вен эмбрионального типа средней степени тяжести. Увеличение 
длины и окружности III, IV и V пальцев стопы
Fig. 3. Patient A., 8 years old, diagnosis: in embryonic type dysplasia 
of the great veins of the lower extremities moderate severity. Increase 
in length and circumference of toes III, IV, and V

Рис. 4. Пациент Б., 4 года. Диагноз: дисплазия магистральных 
вен нижней конечности эмбрионального типа, средней степени 
тяжести. У пациента со средней степенью тяжести зафиксиро-
вано увеличение переднего отдела стопы, окружности и длины 
пальцев
Fig. 4. Patient B., 4 years old. Diagnosis: in embryonic type dysplasia 
of the great veins of the lower extremities moderate severity. In patients 
with moderate severity, an increase in the forefoot was recorded with 
an increase in the circumference and length of the fingers
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два — по 14 лет, два — по 15 лет и один — 16 лет) выявлено 
снижение высоты продольного свода стопы. В остальных 
пяти случаях патологий стоп не обнаружено.

Изменения стоп при дисплазии магистральных 
вен эмбрионального типа средней степени 
тяжести (синдром Клиппеля–Треноне)

Обследовано 25 пациентов с синдромом Клиппеля–
Треноне средней степени тяжести. Среди них:
• у 12 подростков выявлено снижение высоты продоль-

ного свода стопы;
• у 4 пациентов обнаружена вальгусная установка стопы;
• у 5 пациентов отмечено увеличение длины и окружно-

сти одного или нескольких пальцев (рис. 3);
• у 3 пациентов зафиксировано увеличение переднего 

отдела стопы с увеличением окружности и длины паль-
цев (рис. 4);

• у одного ребенка зарегистрирована пахидермодакти-
лия — увеличение толщины кожи без существенного 
изменения толщины подкожной жировой клетчатки.

Изменения стоп при дисплазии магистральных 
вен эмбрионального типа тяжелой степени 
(синдром Клиппеля–Треноне)

Было обследовано 30 пациентов с синдромом Клип-
пеля–Треноне тяжелой степени (ДМВЭТ тяжелой степени).

У детей с тяжелой степенью синдрома Клиппеля–
Треноне патологические изменения стоп имели более 
выраженный характер:
• снижение высоты продольного свода стопы поражен-

ной конечности было обнаружено у 4 подростков;
• вальгусная установка стопы выявлена у 2 пациентов;
• у 7 детей наблюдалось увеличение переднего отдела 

стопы в сочетании с равномерным увеличением окруж-
ности всех пальцев (см. рис. 3);

• у 5 пациентов зафиксировано увеличение отдельных 
лучей стопы (рис. 5);

Рис. 5. Пациент Г., 5 лет. Диагноз: дисплазия магистральных вен 
нижней конечности эмбрионального типа тяжелой степени. Увели-
чение I и II лучей правой стопы
Fig. 5. Patient A., 5 years old. Diagnosis: in embryonic type dysplasia 
of the great veins of the lower extremities severe severity. Enlargement 
of rays I and II of the right foot

Рис. 6. Пациент Г., 7 лет. Диагноз: дисплазия магистральных вен 
нижней конечности эмбрионального типа тяжелой степени. Вари-
ант расщепления левой стопы
Fig. 6. Patient G., 7 years old. Diagnosis: in embryonic type dysplasia of 
the great veins of the lower extremities severe severity. Splitting the left foot

Рис. 7. Пациент Н., 11 лет. Диагноз: дисплазия магистральных вен 
нижней конечности эмбрионального типа тяжелой степени. Увели-
чение окружности всех отделов правой стопы с незначительным 
увеличением длины и увеличением окружности пальцев
Fig. 7. Patient N., 11 years old. Diagnosis: in embryonic type dysplasia 
of the great veins of the lower extremities severe severity. Increase 
in the circumference of all parts of the right foot, with a slight increase 
in length and circumference of the fingers

Рис. 8. Пациент K., 13 лет. Диагноз: дисплазия магистральных вен 
нижней конечности эмбрионального типа тяжелой степени. Экви-
нусная контрактура левой стопы
Fig. 8. Patient K., 13 years old. Diagnosis: in embryonic type dysplasia 
of the great veins of the lower extremities severe severity. Equinus 
contracture of the left foot
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Рис. 9. Пациент С., 3 года. Диагноз: дисплазия магистральных вен 
нижней конечности эмбрионального типа крайне тяжелой степени. 
Неравномерное увеличение всех отделов правой стопы с тоталь-
ной формой
Fig. 9. Patient S., 3 years old. Diagnosis: in embryonic type dysplasia 
of the great veins of the lower extremities extremely severe severity. 
Uneven enlargement of all parts of the right foot with a total form

Рис. 10. Пациент T., 15 лет. Диагноз: дисплазия магистральных 
вен нижней конечности эмбрионального типа крайне тяжелой сте-
пени. «Шарообразная» форма правой стопы
Fig. 10. Patient S., 15 years old. Diagnosis: in embryonic type dyspla-
sia of the great veins of the lower extremities extremely severe severity. 
“Ball-shaped” form of the right foot

• у 4 пациентов отмечено увеличение окружности паль-
цев стопы, преимущественно за счет сосудистых маль-
формаций мягких тканей;

• у 2 детей выявлено увеличение отдельных лучей сто-
пы в сочетании с клинодактилией;

• у одного пациента обнаружена деформация, напомина-
ющая вариант расщепленной стопы (рис. 6);

• у 3 пациентов отмечено увеличение окружности всех 
отделов стопы с незначительным увеличением длины, 
а также увеличение окружности всех или нескольких 
пальцев (рис. 7);

• эквинусная контрактура пораженной стопы выявлена 
у 2 детей (рис. 8).

Изменения стоп при дисплазии магистральных 
вен эмбрионального типа крайне тяжелой 
степени (синдром Клиппеля–Треноне)

Обследовано 7 пациентов с синдромом Клиппеля–
Треноне крайне тяжелой степени (ДМВЭТ крайне тяжелой 
степени). В данной группе патология стоп проявлялась наи-
более выраженно:
• в области тыльной и подошвенной поверхностей стоп 

наблюдался избыточный объем мягких тканей, вклю-
чающий подкожную жировую клетчатку и сосудистые 
мальформации; мягкие ткани на стопе распределялись 
неравномерно;

• неравномерное увеличение всех отделов стопы с то-
тальной формой синдактилии II, III и IV пальцев выяв-
лено у 1 пациента (рис. 9);

• «шарообразная» форма стопы пораженной конечности 
отмечена у 3 пациентов (рис. 10);

• эквинусная контрактура стопы выявлена у 3 пациентов, 
при этом контрактура носила ригидный характер.
Частота выявленных изменений стоп у пациентов с 

ДМВЭТ представлена в таблице 3.

Выявлено, что окружность голени, длина бедра и об-
щая длина конечности имеют статистически значимые по-
ложительные корреляционные связи со степенью тяжести 
синдрома Клиппеля–Треноне (р ≤0,001). Также длина голе-
ни, окружность бедра, длина и окружность стопы связаны 
положительными корреляциями (р ≤0,01). Статистически 
значимой связи между возрастом пациентов и степенью тя-
жести синдрома не выявлено (r=0,13, р >0,05).

ВЫВОДЫ
1. Выявлено 13 вариантов патологических изменений стоп.
2. Показания к оперативному лечению были определе-

ны у детей с тяжелой (21) и крайне тяжелой степенью (7) 
синдрома Клиппеля–Треноне.

3. Длина голени, окружность бедра, длина и окружность 
стопы связаны значимыми положительными корреляцион-
ными связями (р ≤0,01).

4. Статистически значимой связи степени тяжести син-
дрома с возрастом пациентов нами не установлено (r=0,13, 
при р >0,05).

5. Дифференцировка патологических изменений в 
зависимости от выраженности косметических и функцио-
нальных изменений стоп, способствует оптимизации вы-
бора, ортопедической хирургической коррекции в даль-
нейшем.

Наше исследование выявило разнообразие патологи-
ческих изменений стоп у детей с различными степенями тя-
жести синдрома Клиппеля–Треноне. Обнаружены статисти-
чески значимые корреляции между длиной и окружностью 
стопы, а также между длиной голени и окружностью бедра, 
окружностью голени, длиной бедра и общей длиной конеч-
ности со степенью тяжести синдрома.

На основе полученных данных предложена диффе-
ренцировка патологических изменений в зависимости от 
степени выраженности косметических и функциональных 
нарушений стопы, что может служить ориентиром для опре-
деления необходимости и тактики ортопедической хирурги-
ческой коррекции в дальнейшем.
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Таблица 3. Частота патологических изменений стоп у детей с дисплазией магистральных вен нижней конечности эмбрионального типа 
различной степени тяжести Синдром Клиппеля–Треноне
Table 3. Frequency of pathological changes in the feet of children with dysplasia of the great veins of the lower extremities of varying severity 
lippel–Trenone syndrome

Характер изменений / The nature of the changes

Степень тяжести дисплазией магистральных вен нижней 
конечности эмбрионального типа / 

Severity of embryonic type dysplasia of the main veins 
of the lower extremity

легкая / 
light

cредняя / 
average

тяжелая / 
severe

крайне тяжелая / 
extremely severe

Снижение высоты продольного свода стопы / 
Lowering the height of the longitudinal arch of the foot

6 (8,2%) 12 (16,4%) 4 (5,4%) *

Вальгусная установка пораженной стопы / Valgus of the affected foot 0 4 (5,4%) 2 (2,7%) 0

Увеличение длины и окружности одного или нескольких пальцев / 
Increasing the length and circumference of one or more fi ngers

0 5 (6,2%) 0 0

Пахидермодактилия / Pachydermodactyly 0 1 (1,4%) 0 0

Увеличение переднего отдела стопы с увеличением окружностей пальцев / 
Enlargement of the forefoot with an increase in the circumference of the fi ngers

0 3 (4,1%) 7 (9,6%) 0

Увеличение отдельных лучей / Magnifi cation of individual beams 0 0 5 (6,2%) 0

Увеличение окружности пальцев за счет сосудистых мальформаций /
 Increased fi nger circumference due to vascular malformations

0 0 4 (5,4%) 0

Увеличение отдельных лучей в сочетании с клинодактилией / 
Magnifi cation of individual rays in combination with clinodactyly

0 0 2 (2,7%) 0

Расщепленная стопа / Split foot 0 0 1 (1,4%) 0

Увеличение всех отделов стопы с незначительным увеличением длины 
и окружности пальцев / 
Enlargement of all parts of the foot with a slight increase in the length and cir-
cumference of the toes

0 0 3 (4,1%) 0

Эквинусная контрактура / Equinus contracture 0 0 2 (2,7%) 3 (4,1%)

Неравномерное увеличение всех отделов стопы с синдактилией нескольких 
пальцев / 
Uneven enlargement of all parts of the foot with syndactyly of several fi ngers

0 0 0 1 (1,4%)

«Шарообразная» форма стопы / The «spherical» shape of the foot 0 0 0 3 (4,1%)

* Провести оценку высоты продольных сводов стоп у пациентов с крайне тяжелой степенью сосудистой патологии не представлялось возможным в связи с 
избыточным объемом мягких тканей в области подошвенной поверхности.
* It was not possible to evaluate the height of the longitudinal arches of the feet in patients with extremely severe vascular pathology due to the excess volume of soft 
tissue in the plantar surface area.
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