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Дисплазия магистральных вен (ДМВ), или синдром Клиппеля – Треноне, в классическом варианте характеризу-
ется триадой симптомов: сосудистыми пятнами, варикозными атипичными венами, гипертрофией мягких тка-
ней и костей с увеличением объема и длины пораженной конечности. Доля ДМВ в структуре всех сосудистых 
мальформаций составляет 49,6 %. Для диагностики ДМВ используют ультразвуковую доплерографию, магнитно-
резонансную томографию, мультиспиральную компьютерную томографию с контрастированием, восходящую 
флебографию. Вазоконтрастные методы выявляют различные варианты патологии вен пораженных конечностей. 
Для оценки состояния глубоких вен в настоящем исследовании использовали восходящее контрастирование, 
так как данный вид более точный и малозатратный. Обследовано 200 пациентов с дисплазией магистральных 
вен нижних конечностей в возрасте от 1 года до 18 лет. Отдаленные результаты проанализированы у*108*паци-
ентов с врожденными пороками развития сосудов нижних конечностей. Больные были разделены на 2 группы: 
эмбриональный тип*— 70 человек, и фетальный тип*— 38 человек. При восходящей контрастной флебографии 
у 108 пациентов с дисплазией магистральных вен были выявлены: гипо- и дисплазия сегментов глубоких и по-
верхностных вен* — 63 %; атипичное расположение поверхностных или глубоких вен с наличием врожденных 
путей коллатерального оттока* — 30 %; аплазия вен* — 7 %. Данные флебографии точно определяют хирургиче-
скую анатомию сосудов у больных дисплазией магистральных вен. Данные, полученные при проведении вос-
ходящей флебографии, практически в 100 % случаев совпадают с интраоперационными данными. Это позволяет 
выработать оптимальную тактику операций на венах, и одновременно выявить патологию опорно-двигательного 
аппарата.
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Dysplasia of the main veins (DMV) is known by the names of the authors who described this pathology as
Klippel – Trenone syndrome. The clinical picture of Klippel – Trenone syndrome (CTS) in the classical version is 
characterized by a triad of symptoms: vascular spots, varicose atypical veins, hypertrophy of soft tissues and bones 
with an increase in the volume and length of the affected limb. The incidence of this defect from all vascular 
malformations is 49.6%. To diagnose a malformation, ultrasound is used* – Dopplerography, MRI and MSCT with 
contrast, ascending venography. Vasocontrast methods reveal various options for surgical anatomy of the veins 
of the affected limbs. To assess the anatomy of deep veins, we used upward contrasting, since we consider this 
species to be more accurate and low-cost. The study is based on the results of examination and treatment of 
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200*patients. Long-term results were analyzed in 108 patients with congenital malformations of the vessels of the 
lower extremities aged 1* year to 18 years, who were in the angiomicrosurgical department of the Pediatric Medi-
cal University from 2005 to 2015. Patients were divided into 2 groups: the embryonic type* – 70 people (of* which 
42 boys and 28 girls), and the fetal type* – 38 people (16 of them boys, 22 girls). In* this paper, we analyze the 
results of ascending phlebography of the extremities, which is considered the gold standard for examining vein 
malformations. Contrast phlebography in 108 patients with dysplasia of the main veins, hypo- and dysplasia of 
segments of the deep and superficial veins* were detected 63%; atypical location of superficial or deep veins with 
the presence of congenital pathways of the collateral outflow 30%, aplasia of the veins* – 7%. Conclusions: phle-
bography data accurately determine the surgical anatomy of blood vessels in patients with dysplasia of the main 
veins. The data obtained during the ascending phlebography, in almost 100% of cases coincide with intraoperative 
data thus allowing the development of optimal tactics of operations in the veins, and also scrutinize the pathology 
of musculoskeletal system.

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

ВВЕДЕНИЕ
Дисплазия магистральных вен (ДМВ) известна 

по именам авторов, описавших данную патологию, 
как синдром Клиппеля – Треноне (CКТ). Клиниче-
ская картина СКТ в классическом варианте характе-
ризуется триадой симптомов: сосудистыми пятнами, 
варикозными атипичными венами, гипертрофией 
мягких тканей и костей с увеличением объема 
и длины пораженной конечности. Симптомы, харак-
терные для КТС, отмечаются у всех пациентов сразу 
же после рождения [1–4, 10–13, 18–20, 27]. Многие 
исследователи считают причиной развития синдро-
ма воздействие различных тератогенных факторов. 
К ним относятся лекарственные препараты, возбуди-
тели инфекционных заболеваний, радиационное воз-
действие, бытовые и профессиональные вредности. 
Тератогенные факторы могут повреждать сосуды за-
родыша, влияя на формирование вен и окружающих 
тканей. КТС почти всегда носит спорадический ха-
рактер, это означает, что он развивается у людей, не 
имеющих подобного заболевания в семейном анам-
незе. Возникновение ангиодисплазий, в том числе 
и ДМВ, до сих пор остается невыясненной и мало-
изученной проблемой.

Диагностика ДМВ довольно проста. Осмотр вы-
являет несимметричную гипертрофию конечностей, 
иногда принимающую уродливую форму. Клиниче-
ская картина у пациентов характеризуется наличием 
обширных сосудистых пятен синюшной окраски, не-
редко с папилломатозной трансформацией кожных 
покровов. Пятна располагаются по передненаружной 
или внутренней поверхности бедра и голени. В про-
екции пятен обнаруживаются атипичные вены — ха-
рактерный патогномоничный признак нарушений на 
этапе эмбрионального развития.

Обследование и лечение этой группы детей 
с ДМВ рационально проводить в раннем дошколь-
ном возрасте. Для диагностики порока развития ис-
пользуют ультразвуковую доплерографию, магнитно-
резонансную и мультиспиральную компьютерную 

томографию с контрастированием, восходящую фле-
бографию. Вазоконтрастными методами выявляют 
различные варианты хирургической анатомии вен 
пораженных конечностей [22–26, 28]. В настоящей 
работе анализируются результаты восходящей фле-
бографии конечностей, считающейся золотым стан-
дартом обследования пороков развития вен.

Цель исследования — изучить при помощи 
контрастной флебографии особенности анатомо-
хирургического строения сосудов нижних конеч-
ностей при дисплазии магистральных вен у детей 
в зависимости от типа и степени тяжести заболе-
вания для улучшения результатов лечения.

МАТЕРИА ЛЫ И$МЕТОДЫ
Проанализированы данные вазоконтрастных ис-

следований 108 пациентов с врожденными пороками 
развития сосудов нижних конечностей в возрасте 
от 1 года до 18 лет, находившихся в ангиомикрохи-
рургическом отделении Санкт-Петербургского пе-
диатрического медицинского университета с 2005 
по 2015 г. Больные были разделены на 2 группы: 
эмбриональный тип — 70 человек (из них 42 маль-
чика и 28 девочек) и фетальный тип — 38 че-
ловек (из них 16 мальчиков, 22 девочки). Основ-
ными критериями классификации в соответствии 
с рекомендациями [5–8, 10] служили клинические 
проявления ДМВ: изменения внешнего вида конеч-
ности, увеличение объема и длины конечности, де-
формация конечности, наличие сосудистых пятен, 
варикозно расширенные вены, тяжесть, утомляе-
мость конечности, боли при физических нагрузках, 
изменение трофики (табл. 1, 2).

Рентгеноконтрастная флебография была про-
ведена всем 108 пациентам с целью уточнения 
анатомических изменений магистральных вен. 
Для оценки анатомии глубоких вен использовали 
восходящее контрастирование как более точный 
и малозатратный метод. Контрастирование сосудов 
нижних конечностей производили при наложенном 
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Таблица 1 / Table�1
Критерии для определения степени тяжести поражения у детей с эмбриональным типом дисплазии магистральных 
вен [8, 10]
Criteria for determining the severity of damage in children with embryonic type of dysplasia of the main veins [8, 10]

Степень тяжести / Severity Клиническая картина / Clinical features

Легкая / Minor   1. «Гладкие» сосудистые пятна / “Smooth” vascular spots
  2. Атипичные, эмбриональные зоны (в пределах сегментов конечности) / 
Atypical, embryonic zones (within limb segments)

Средняя — дополнительно к пре-
дыдущим симптомам / 
Moderate – in addition to the previ-
ous symptoms

  3. Симметричное увеличение окружности конечности / Symmetric increase in limb 
circumference
  4. Несимметричная гипертрофия / Asymmetric hypertrophy
  5. Бугристые сосудистые пятна / Lumpy vascular spots
  6. Местный ДВС-синдром / Local ICE syndrome

Тяжелая  — дополнительно к пре-
дыдущим симптомам / Major – in 
addition to the previous symptoms

  7. Гигантизм стоп, макродактилия / Gigantism of the feet, macrodactyly
  8. «Элефантиаз» / “Elephantiasis”
  9. Контрактуры / Contracting
10. Нарушения функции конечности / Violations of limb function
11. Поражение тканей двух и более конечностей / Damage to tissues of two or more limbs
12. Эмбриональные вены распространяются на всю конечность / Embryonic veins 
extend to the entire limb
13. Поражение сосудов органов малого таза / Vascular damage to the pelvic organs
14. Распространенный ДВС-синдром / A common DIC is a syndrome

Крайне тяжелая  — дополнитель-
но к предыдущим симптомам / 
Extreme – addition to the previous 
symptoms.

15. Уродующая гипертрофия конечности / Crippling limb hypertrophy
16. «Венозные соты» на голени / “Venous honeycombs” on the lower leg
17. Головокружение, коллаптоидные состояния, потеря сознания после кратковремен-
ной ходьбы без эластических бинтов / Dizziness, collaptoid states, loss of consciousness 
after a short walk without elastic bandages
18. Мелена и гематурия / Melena and hematuria
19. Кисты и лимфангиомы брюшной полости и забрюшинного пространства / 
Cysts and abdominal lymphangiomas: cavities and retroperitoneal space

Таблица 2 / Table�2
Критерии для определения степени тяжести поражения у детей с фетальным типом дисплазии магистральных вен [8, 10]
Criteria for determining the severity of damage in children with a fetal type of dysplasia of the main veins [8, 10]

Степень тяжести / Severity Клиническая картина / Clinical picture

Легкая / Minor 1. Сосудистые пятна / Vascular stains
2. Эктазия типичной (большой) подкожной вены в пределах сегмента, реже — на 
всем протяжении / Ectasia of a typical (large) saphenous vein within a segment, less com-
monly throughout
3. Симптомы хронической венозной недостаточности встречаются не постоянно или 
отсутствуют / Symptoms of chronic venous insuffi ciency are not constant or absent

Средняя, тяжелая — дополни-
тельно к предыдущим симпто-
мам / Moderate, major – addition 
to the previous symptoms

4. Изменения размеров конечности (длины, окружности) / Changes in limb size 
(length, circumference)
5. Эктазия типичной (большой подкожной) вены на всем протяжении (определяется 
визуально) / Ectasia of a typical (large saphenous) vein throughout (determined visually)
6. Симптомы хронической венозной недостаточности встречаются постоянно / Symp-
toms of chronic venous insuffi ciency are constant

над лодыжками жгуте, в наклонном (45°) положе-
нии рентгеновского стола. Введение контрастно-
го вещества осуществляли путем катетеризации 
вен по медиальному краю стопы (используются 
препараты Омнипак, Ультравист и др.). У детей 
с трудностями выполнения введения контрастно-
го препарата в вену использовали внутрикостное 

введение (6 детей). После серии рентгеновских 
снимков жгут снимали, и в вену пациента вво-
дили небольшое количество физического раство-
ра 0,9 % натрия хлорида для промывания вены от 
контрастного препарата. Длительность процедуры 
составляла от 30–40 до 60 мин, не вызывая в це-
лом у пациента болезненных ощущений.
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РЕЗУЛЬТАТЫ И$ОБСУ Ж ДЕНИЕ
Дисплазия магистральных вен эмбрионального 

типа была диагностирована у 74 пациентов (учиты-
вая жалобы, особенности внешнего вида и данные 
вазоконтрастного исследования), у 38 пациентов 
атипичные вены отсутствовали, что свидетельство-
вало о развитии заболевания в фетальном периоде 
развития (табл. 3, 4).

Жалобы пациентов с дисплазией магистральных 
вен, вне зависимости от типа и степени тяжести за-
болевания, разделены нами на две группы: с боля-
ми в пораженной конечности (91,4 %) и чувством 
тяжести в пораженной конечности (8,6 %). Часто-
ты встречаемости указанных жалоб в зависимо-

сти от степени тяжести заболевания представлены 
в табл. 5.

При оценке данных флебографии у 22 детей 
с легкой и 55 — средней степенью тяжести были 
выявлены незначительные признаки дисплазии, 
в основном локальные сужения вен. У 10 пациен-
тов наблюдали эмбриональные вены в проекции ко-
ленного сустава и по передненаружной поверхности 
бедра. Со стороны подвздошных вен патологии не 
выявлено, они были проходимы, как и нижняя полая 
вена, на всем протяжении; клапаны в типичных ве-
нах имелись в большинстве случаев и не визуализи-
ровались только в эмбриональных венах. Патологии 
почек на урограммах не выявлено.

Таблица 3 / Table�3
Количество пациентов с дисплазией магистральных вен нижних конечностей эмбрионального типа
The number of studied patients with dysplasia of the main veins of the lower extremities of the embryonic type

Степень тяжести /
Severity

Всего /
Total

Мальчики / 
Boys

Девочки / 
Girls

Левая
конечность / 

Left limb

Правая
конечность / 

Right limb

Двустороннее
поражение / 

Bilateral defeat

Легкая / Minor 7 3 4 5 2 –
Средняя / Moderate 24 13 11 10 13 1
Тяжелая / Major 24 15 9 4 9 11
Крайне тяжелая / Extreme 15 11 4 3 9 3
Всего / Total 70 42 28 22 33 15

Таблица 4 / Table�4
Количество пациентов с дисплазией магистральных вен нижних конечностей фетального типа
The number of studied patients with dysplasia of the main veins of the lower extremities of the fetal type

Степень тяжести /
Severity

Всего /
Total

Мальчики / 
Boys

Девочки / 
Girls

Левая
конечность / 

Left limb

Правая
конечность / 

Right limb

Двустороннее
поражение / 

Bilateral defeat

Легкая / Minor 7 2 5 3 4 –
Средняя / Moderate 29 13 16 17 10 2
Тяжелая / Major 2 1 1 1 1
Всего / Total 38 16 22 20 15 3

Таблица 5 / Table�5
Субъективные жалобы пациентов с дисплазией магистральных вен эмбрионального типа
Subjective complaints of patients with deep vein dysplasia of embryonic type

Жалобы / Complaints

Степень тяжести заболевания / Severity
Итого / Totalлегкая / 

minor
средняя / 
moderate

тяжелая / 
major

крайне тяже-
лая / extreme

n % n % n % n % n %
Боли в пораженной конечности / Pain in the 
affected limb – – 17 29,3 29 50 7 12,1 53 91,4

Чувство усталости в пораженной конечно-
сти / The sense of fatigue in the affected limb 5 8,6 – – – – – – 5 8,6

Итого / Total 5 8,6 17 29,3 29 50 7 12,1 58 100
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В группе пациентов с тяжелой степенью по-
ражения в 14 наблюдениях в межкостном проме-
жутке голени выявлялся всего один магистраль-
ный пучок. В 7 случаях отмечены две группы 
вен голени. У 1 пациента малоберцовая группа 
была представлена двумя сосудами, а заднеберцо-
вая — одним. Реже отмечалась гипоплазия (1 па-
циент), а у 2 детей — аплазия бедренной вены. 
Седалищная вена выявлена у 1 больного тяжелой 
степенью поражения, одновременно седалищная 
и латеральная эмбриональная вены — у 4 детей 
(по 2 наблюдения в данной группе). У остальных 
детей — только латеральные эмбриональные вены. 
У большинства пациентов отток контрастного ве-

щества из глубоких вен голени происходил по эм-
бриональным и типичным (большая и малая под-
кожные) сосудам. После проведения флебографии 
всем пациентам были сделаны снимки почек на 
7–10 и 25 мин. У 3 больных выявлена пиелоэк-
тазия почек.

Глубокая венозная система у больных крайне 
тяжелой степенью (рис. 1, 2) сформирована из 
патологического эмбрионального венозного бас-
сейна с образованием гипоплазированных стволов 
передней большеберцовой вены. Венозная систе-
ма голени в большинстве случаев представлена 
варикозно «трансформированной» эмбриональной 
веной. Малая подкожная вена (v. saphena parva) 

Рис. 1. Пациент Г.С., 5 лет, диагноз: «Дисплазия магистральных вен правой нижней конечности, эмбриональный тип, тяжелая 
степень. Распространенные бугристые сосудистые пятна. Удлинение правой нижней конечности на 2,5 см. Компен-
саторный сколиоз»; а$— внешний вид, b$— восходящее контрастирование

Fig. 1. Patient G.S., 5 years, diagnosis: “Dysplasia of the main veins of the right lower extremity, fetal type, severe degree. 
Common tuberous vascular spots. 2,5 cm extension of the right lower limb. Compensatory scoliosis»; а$ – appearance, 
b$– phlebography

Рис. 2. Пациент К.В., 2 года, диагноз: «Дисплазия магистральных вен обеих нижних конечностей, эмбриональный тип, крайне 
тяжелая степень»; а$— внешний вид, b$— восходящая флебография, c$— единственная эмбриональная вена в под-
коленном сегменте

Fig. 2. Patient K.V., 2 years, diagnosis: “Dysplasia of the main veins of both lower extremities, fetal type, extremely severe de-
gree”; а$– appearance, b$– ascending phlebography, c$– the only embryonic vein in the popliteal segment

a

a b c

b
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и большая подкожная вена (v. saphena magna) 
в данном сегменте не контрастировались. Подко-
ленный сегмент (v. poplitea) был выявлен в 4 на-
блюдениях, резко гипоплазированный (до 4–5 мм), 
в одном случае — аневризматически измененный. 
В остальных наблюдениях в проекции подколен-
ного сегмента визуализировалась эмбриональная 
вена. Бедренная вена (v. femoralis) в 4 наблюдениях 
была сужена, в остальных — в проекции бедрен-
ной вены визуализировалась эмбриональная вена, 
впадающая в подвздошные сосуды. При обследова-
нии подвздошных вен (v. iliaca communis) у 4 па-
циентов контрастирование этих сосудов не было 
получено (аплазия), в остальных наблюдениях они 
были проходимы на всем протяжении с признака-
ми дисплазии (гипоплазия). Нижняя полая вена 
(vena cava inferior) была проходима. Клапаны не 
визуализировались на всем протяжении поражен-
ной конечности.

Дисплазия магистральных вен является наи-
более значимой проблемой мировой ангиоло-
гии. Несмотря на низкую частоту встречаемости 
(10–20 % среди всех ангиодисплазий), она может 
вызвать потерю конечности, а в некоторых случа-
ях создать угрозу для жизни. По данным зарубеж-
ных авторов, дисплазия магистральных вен может 
встречаться как на верхних, так и на нижних ко-
нечностях [30]. Однако наиболее частая локализа-
ция — нижние конечности (подобная локализация 
встречается в 70 %). Клиническая картина паци-
ентов с дисплазией магистральных вен зависит от 
локализации и объема патологического венозного 
бассейна и варьирует от асимптомных вариантов 
до тяжелых поражений с выраженным патологиче-
ским сбросом и проявлениями сердечной недоста-
точности. Диагностика и обследование на первом 
этапе могут быть обеспечены неинвазивными или 
малоинвазивными методами — дуплексным ска-
нированием, флебографией, магнитно-резонансной 
томографией и ангиографией, компьютерной томо-
графией или ангиографией. В зарубежной литера-
туре предпочтение отдается ультразвуковой и маг-
нитно-резонансной томографии в 80 % [21, 29]. 
Но для определения планируемого хирургическо-
го или эндоваскулярного закрытия аномальных вен 
используют флебографию.

При контрастной флебографии у 108 пациентов 
с дисплазией магистральных вен были выявлены:
• при легкой и средней степенях тяжести (феталь-

ный и эмбриональный тип) — гипо- и диспла-
зия сегментов глубоких и поверхностных вен 
в 63 %, атипичное расположение поверхност-
ных или глубоких вен с наличием врожденных 
путей коллатерального оттока — в 30 %;

• при тяжелых и крайне тяжелых формах эмбрио-
нального типа — аплазия вен в 7 % (седалищная 
девиация — 3 %).
Результаты нашей работы совпадают с мнением 

зарубежных авторов, которые решающее значение 
в определении характера и локализации патологии 
при дисплазиях магистральных вен отдают флебо-
графии [15–17], которую выполняют в отделении 
рентгенологических исследований специализирован-
ного учреждения [9–11, 14, 15]. При проведении кон-
трастной флебографии осложнений не отмечалось.

Результаты исследования показывают безопас-
ность использования вазоконтрастных методов ис-
следования у детей. Флебография позволяет точно 
визуализировать хирургическую анатомию сосудов 
у больных дисплазией магистральных вен. Данные, 
полученные при проведении восходящей флебо-
графии, практически в 100 % случаев совпадают 
с теми, которые выявляются при проведении опе-
ративного вмешательства. При этом флебография 
также позволяет выявить патологию со стороны 
опорно-двигательного аппарата.

Лечение больных дисплазией магистральных 
вен (врожденным пороками развития сосудов) 
должно проводиться на базе многопрофильных 
больниц, имеющих в своем составе специализи-
рованные ангиомикрохирургические отделения.

ВЫВОДЫ
1. Основными жалобами пациентов с диспла-

зией магистральных вен, вне зависимости от типа 
и степени заболевания, были боли в пораженной 
конечности (91,4 %) и чувство тяжести в поражен-
ной конечности (8,6 %).

2. При легкой и средней степенях тяжести гипо-
плазия и дисплазия сегментов глубоких и поверх-
ностных вен фетального и эмбрионального типов 
обнаружена в 63 % случаев, атипичное расположение 
поверхностных или глубоких вен с наличием врож-
денных путей коллатерального оттока — в 30 %.

3. При тяжелых и крайне тяжелых формах дис-
плазии магистральных вен эмбрионального типа 
аплазия вен обнаружена в 7 %, седалищная деви-
ация — в 3 %.
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