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дисплазия магистральных вен является одной из малоизученных проблем детского возраста, что зачастую приводит 
к постановке ошибочного диагноза и выбору неправильной тактики лечения данного порока. в ангиомикрохирурги-
ческом отделении ФГБоУ во «спбГпМУ» Минздрава россии наблюдались 270 детей с дисплазиями магистральных 
вен. внешний вид детей с дисплазией магистральных вен в «классическом» варианте весьма характерен. Конечность 
непропорционально увеличена в объеме и удлинена. На коже (чаще снаружи) наблюдаются гладкие или бугристые 
сосудистые пятна по типу географической карты, синюшного (фиолетового, «портвейного») цвета. патогномоничным 
признаком является наличие эмбриональной вены, ствол которой, различной длины и калибра (от 3 до 25 мм) прохо-
дит по наружной или передненаружной поверхности конечности. Иногда отмечаются гигантизм стоп, макродактилия, 
синдактилия. однако приведенная классическая клиническая картина, позволяющая уверенно диагностировать дис-
плазию магистральных вен, выявляется не всегда. в связи с этим нами рассмотрены общие, характерные для большин-
ства пациентов факторы и выделены те из них, которые имеют наибольшее значение в определении степени тяжести 
поражения в предоперационном периоде. Нами предложена схема рационального подхода к обследованию и лече-
нию больных детей (270 пациентов), которая поможет оптимизировать лечение больных с данным пороком развития. 
Установлено, что объем и вид хирургических вмешательств зависит от типа порока и степени тяжести поражения.

Ключевые слова: дисплазии; вены; тромбозы; оперативное лечение; ортопедия; ангиология.
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Dysplasia of the main veins is one of the little-studied problems of childhood, which often leads to the erroneous diagno-
sis and the wrong treatment tactics of this defect. In the angiomyrosurgical department of the Federal State Sanitary and 
Epidemiological Service, there were 270 children with dysplasia of the main veins in the SPbGPMU of the Russian Ministry 
of Health. The appearance of children with dysplasia of the main veins, in the "classical" version, is very characteristic. 
The extremity is disproportionately increased in volume and elongated. Smooth or bulging vascular spots are observed 
on the skin (often outside) as a geographical map, cyanotic (purple, "port wine") color. The pathognomonic sign is the 
presence of an embryonic vein, the trunk of which is of different length and caliber (from 3 to 25 mm) passes along the 
outer or anterior-external surface of the limb. Sometimes there is gigantism of feet, macrodactyly, syndactyly. However, 
the above classic clinical picture, which allows confidently diagnose dysplasia of the main veins, is not always revealed. 
In this regard, we examined the general, characteristic for the majority of patients factors, and those that are most impor-
tant in determining the severity of the lesion in the preoperative period are identified. We propose a scheme of rational 
approach to the examination and treatment of sick children (270 patients), which should help optimize the treatment of 
patients with this malformation. It is established that the volume and type of surgical interventions depend on the type 
of defect and severity of the lesion.

Keywords: dysplasia; veins; thromboses; surgical treatment; orthopedics; angiology.

В ангиомикрохирургическом отделении ФГБОУ 
ВО «СПбГПМУ» Минздрава России наблюдались 
270 детей с дисплазиями магистральных вен (ДМВ). 

Внешний вид детей с дисплазией магистральных 
вен в «классическом» варианте весьма характе-
рен. Конечность непропорционально увеличе-
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на в объеме и удлинена. На коже (чаще снаружи) 
наблюдаются гладкие или бугристые сосудистые 
пятна по типу географической карты, синюшного 
(фиолетового, «портвейного») цвета. Патогномо-
ничным признаком является наличие эмбриональ-
ной вены, ствол которой, различной длины и ка-
либра (от 3 до 25 мм), проходит по наружной или 
передненаружной поверхности конечности. Ино-
гда отмечаются гигантизм стоп, макродактилия, 
синдактилия.

Однако приведенная классическая клиническая 
картина, позволяющая уверенно диагностировать 
дисплазию магистральных вен, выявляется не всег-
да. В связи с этим нами рассмотрены общие, ха-
рактерные для большинства пациентов факторы 
и выделены те из них, которые имеют наибольшее 
значение в определении степени тяжести пораже-
ния в предоперационном периоде.

Фактор первый —  нарушение формы конеч-
ности: непропорциональная гипертрофия (термин 
«гипертрофия» неточен (так как имеется псевдоги-
пертрофия за счет коллагенизации и фиброза тка-
ней, увеличения объема клетчатки и мышц), однако 
оставлен нами ввиду его широкой распространен-
ности) тканей, удлинения и укорочения конечно-
сти, контрактуры суставов, гигантизм стоп и паль-
цев, компенсаторный сколиоз, изменение походки 
и осанки ребенка. Отягощающим обстоятельством 
является также поражение двух или более конечно-
стей.

Фактор второй —  безусловные симптомы ан-
гиодисплазии —  сосудистые пятна (гладкие или 
бугристые), атипичные подкожные вены (эмбрио-
нальные) или усиленный рельеф типичных вен —  
большой и малой подкожных.

Фактор третий —  нарушение гемодинамики. 
В результате эктазии, гипоплазии, аплазии глубоких 
вен, встречающихся изолированно или в сочетании, 
а также полного или частичного отсутствия клапа-
нов создаются условия для затруднения оттока и ре-
троградного движения крови.

Последнее приводит к развитию и прогрессиро-
ванию венозной гипертензии в конечности, вызы-
вает изменение в тканях и хроническую венозную 
недостаточность. Коммуникантные и поверхност-
ные вены расширяются, варикозно изменяются, 
а в запущенных случаях образуют подобие веноз-
ных «сот» на голени, запустевающих при поднятии 
конечности.

Из-за депонирования больших объемов крови 
в конечности в запущенных случаях может отме-
чаться ортостатический коллапс или приступы го-
ловокружения вплоть до потери сознания даже при 
кратковременной ходьбе без эластичных бинтов. 

Хроническую венозную недостаточность больной 
конечности (утомляемость, ощущение тяжести, 
полноты, «налитости», отеки к вечеру и после фи-
зической нагрузки, боли, судороги в икроножных 
мышцах, парестезии) отмечают почти все авторы, 
занимавшиеся данной проблемой.

Нарушение морфологии вен (аплазии, гипопла-
зии, эктазии, отсутствие или недостаточность кла-
панов), ретроградный сброс и затруднение оттока 
крови, вызывающее венозную гипертензию, а также 
замещение скорости кровотока, изменяют гемокоа-
гуляционный потенциал (ГКП). Развивается гипер-
коагуляция или хронический синдром внутрисосу-
дистого свертывания (ДВС), характеризующийся 
наличием анемии, потреблением тромбоцитов, фи-
бриногена, появлением фибриногена В и продуктов 
деградации фибриногена (ПДФ).

Таким образом, изменения в сосудах обусловли-
вают развитие хронической венозной недостаточно-
сти в пораженной конечности и нарушение гемокоа-
гуляционного потенциала.

Фактор четвертый —  сопутствующее поражение 
сосудов желудочно-кишечного тракта и мочеполо-
вой системы. Кровотечение из указанных органов, 
кроме нарушения их естественных отправлений, 
усиливают анемию и резко ухудшают состояние ге-
мокоагуляционного потенциала, ограничивая объем 
и возможности хирургического лечения.

Фактор пятый —  особенности хирургической 
анатомии поверхностных вен, выявляемые клини-
чески. Возможны три основных варианта: 1) по-
верхностные вены определяются по всей нижней 
конечности в виде запущенного варикоза, веноз-
ных «сот» на голени, 2) поверхностные вены вид-
ны и пальпируются в виде отдельных стволов так-
же на всей конечности, 3) вены стволовой формы 
определяются в пределах одного, двух сегментов 
(стопа — голень, бедренно-подколеный, подвздош-
но-бедренный и тазовый сегменты).

Основываясь на анализе перечисленных кри-
териев, мы разработали, рабочую классифика-
цию. Указанная классификация позволяет уже 
при первичном осмотре ребенка определить тип 
и степень тяжести поражения, очередность госпи-
тализации, наметить тактику обследования и ле-
чения, провести дифференциальную диагностику 
(табл. 1, 2).

К лАссиФиК АЦия ДисплАзии 
МАГистрА льных вен

I. Тип поражения:
• эмбриональный;
• фетальный;
• фетальный промежуточный.
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II. Степень тяжести поражения:
• легкая;
• средняя;
• тяжелая;
• крайне тяжелая.

III. Локализация поражения (изолированная, со-
четанная, распространенная):
• подвздошные вены (подключичные вены);
• бедренные вены (плечевые вены);
• подколенная вена;
• берцовые вены (вены предплечья).

IV. Характер поражения:
• окклюзия (аплазия);
• частичная реканализация (незавершенная);
• полная реканализация (завершенная);
• гипоплазия (проксимальнее поражения);
• эктазия (дистальнее поражения).

В качестве консервативных и малоинвазивных 
методов лечения используются: лазеросклеротера-
пия сосудистых пятен, склеротерапия подкожных 
вен (преимущественно при легкой и средней сте-
пенях поражения), эластическая компрессия (голь-
фы, чулки), пневмокомпрессия и флеботоники 
у детей с тяжелыми и крайне тяжелыми формами 
заболевания. В ряде случаев исследуется состоя-
ние лимфатических сосудов и по показаниям соз-
даются лимфовенозные и лимфонодуловенозные 
анастомозы.

Повреждение сосудов конечностей может про-
исходить как в эмбриональном (ранние стадии), так 
и в плодном —  фетальном (поздние стадии) перио-
де развития организма. В зависимости от времени 
действия тератогенного фактора наблюдается раз-
личная клиническая картина заболевания.

Наиболее выраженные проявления болезни от-
мечаются у детей с эмбриональным типом диспла-

Тип и степень тяжести Флебоскопия и флебография Дифференциальный диагноз с:
Эмбриональный тип

Легкая Нарушение формы, размеров, количества, 
топографии глубоких вен. Отсутствие кла-
панов (полное или частичное). Неровные 
смазанные контуры, неравномерное кон-
трастирование, дефекты наполнения, се-
рый фон сосудов на снимках или неровные 
четкие контуры, усиленное контрастиро-
вание, белый фон сосудов на снимках.
Замедление оттока контрастного веще-
ства. Выявление блоков, аплазий, ги-
поплазий, эктазий. Контрастирование 
эмбрио нальных вен

Легкая	и	средняя	степень	дисплазазии	маги-
стральных	вен с артериовенозными микрофи-
стулами: отсутствуют эмбриональные вены
Восходящая флебография: 1. Равномерное рас-
ширение вен, имеющих клапаны. 2. Крупные 
перфорантные вены. 3. Ускоренный отток кон-
трастного вещества  
Типичная анатомическая схема строения вен 
не нарушена

Средняя

Тяжелая тяжелые	степени	дисплазазии	магистральных	
вен с артериовенозными макрофистулами.
Имеются клинические признаки артериовеноз-
ного сброса. Артериография:
выявляется тетрада Аллена – КампаКрайне тяжелая

Фетальный тип
Легкая Флебографическая симптоматика наруше-

ний в глубоких венах аналогична эмбрио-
нальному типу. Отличие: контрастируется 
только эктазия большой подкожной вены

С артериовенозными микрофистулами, анало-
гично эмбриональному типу.
Восходящая флебографияСредняя

Фетальный промежуточ-
ный тип

Восходящая флебография: 1. Картина 
обычного строения вен. 2. Отсутствуют 
признаки ускоренного оттока контрастно-
го вещества.
Недостаточность клапанов в глубоких 
венах (по УЗИ)

С артериовенозными микрофистулами, анало-
гично эмбриональному типу.
Восходящая и нисходящая флебография

Варикозная болезнь
УЗИ клапанов губоких вен. В сомнитель-
ных случаях (при подозрении на ангиодис-
плазию) —  восходящая флебография

С фетальным промежуточным типом —  без сосу-
дистых пятен: отсутствуют изменения размеров 
конечности. Интраоперационно —  усилен парава-
зальный каркас, рельеф клапанов не отчетливый

Таблица 1
схема диагностики врожденных заболеваний магистральных вен у детей
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зии магистральных вен, крайне тяжелой и тяжелой 
степенями поражения. Своеобразным свидетель-
ством (маркером) того, что воздействие неблаго-
приятного фактора у этих больных происходит 
именно в эмбриогенезе, служат персистенция эм-
бриональных сосудов, нередко выявляемые у этих 
детей случаи деформации стоп, схожие по виду 
с конечностями зародыша, дисплазии мочевой си-
стемы и пояснично-крестцового отдела позвоноч-
ника (табл. 3).

Выявленные у наших больных дисплазии мо-
чевой системы должны быть взяты под контроль. 
Они могут явиться фоном для хронического вос-
паления почек, почечной гипертензии или служить 
причиной состояний, схожих по клинической кар-
тине с наследственным нефритом. Дисплазии по-
звоночника могут привести к спондилоартрозу или 
раннему остеохондрозу с появлением статических 
болей или служить причиной неврологических рас-
стройств.

Форма поражения, сроки 
начала лечения Виды хирургических вмешательств

Легкая степень
Удаление эмбриональных вен, субфасциальная перевязка перфорантных венЭмбриональный тип, 

3–6 лет

Фетальный тип, 3–6 лет Удаление измененного сегмента большой подкожной вены, субфасциальная перевязка перфо-
рантных вен

Средняя степень Удаление эмбриональных вен, субфасциальная перевязка перфорантных вен, флеболиз, экс-
травазальная коррекция каркасными спиралями, венозная пластика сегментами, содержащи-

ми полноценные клапаны. Удаление лимфангиом
Эмбриональный тип, 

2–3 года

Фетальный тип, 3–6 лет Субфасциальная перевязка перфорантных вен, флеболиз, экстравазальная коррекция каркас-
ными спиралями, венозная пластика сегментами, содержащими клапаны

Тяжелая степень
Дополнительно к операциям при средней степени; этапное удаление эмбриональных вен, 

особенно в запущенных случаях, ортопедические операцииЭмбриональный тип, 
с 1,5 года
Крайне тяжелая

Дополнительно к предыдущему: операции на органах брюшной полости, забрюшинного про-
странства, ампутацииЭмбриональный тип, 

6–10 месяцев
Фетальный промежу-

точный тип, варикозная 
болезнь 12–14 лет

Экстравазальная коррекция недостаточности клапанного аппарата глубоких вен каркасными 
спиралями А.Н. Веденского, субфасциальная перевязка перфорантных вен, удаление изме-

ненных притоков большой и малой подкожных вен

Таблица 2
схема хирургического лечения врожденных заболеваний магистральных вен у детей

Пациент № Характер поражения почек Характер поражения позвоночника

1 Аномалия поворота левой почки, не резко выражен-
ные признаки дисплазии правой почки

Дисплазия поясничного отдела, тотальная спина 
бифида диспластика крестца

2 Дисплазия почечной лоханки с нарушением  
уродинамики справа

Дисплазия пояснично-крестцового отдела, косое 
стояние L-S1 нарушение тропизма, левосторонний 
сколиоз

3 Нарушение ротации правой почки

Дисплазия пояснично-крестцового отдела, 
разнодлинность ребер, переходный позвонок (L5-S1), 
блок поперечного отростка и подвздошной кости 
слева. Поясничный сколиоз 1-й степени

4
Эмбриональный мочеточник справа, мегауретер 
1-й ст., сдавление мочеточника с незначительным 
нарушением оттока

Спина бифида диспластика S5

5 Правосторонний гидронефроз 1-й степени Спина бифида диспластика, левосторонний сколиоз 
поясничного отдела 1-й степени

6 Атония мочевых путей с обеих сторон (больше слева)

Таблица 3
Характеристика поражений почек и позвоночника у больных с крайне тяжелой и тяжелой степенями поражения
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Учитывая изложенное, считаем необходимым 
для пациентов с ДМВ диспансерное наблюдение не-
фролога, ортопеда и невропатолога (не реже одного 
посещения в год) по направлению ангиохирурга.
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