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Лімфатичні мальформації (ЛМ) урогенітальної ділянки – рідкісні, але складні патології, що спричиняють 
косметичні дефекти, гігієнічні труднощі, рецидивні запалення та лімфорею, викликаючи значні страждан-
ня в пацієнтів.

Мета – оцінити клінічний перебіг, ускладнення та результати лікування ЛМ урогенітальної ділянки 
в хлопчиків для оптимізації ведення цієї патології.

Матеріали та методи. Проведено ретроспективний аналіз історій хвороб хлопчиків з ЛМ урогенітальної 
ділянки, які отримували стаціонарне лікування у 2014–2023 рр. Оцінено вік маніфестації, клініку, локалі-
зацію, тип мальформації, методи лікування, хірургічні втручання та їхні результати.

Результати. Серед 259 пацієнтів ЛМ урогенітальної ділянки виявлено у 17 (6,6%) випадках. Симптоми 
були вродженими у 3 (17,6%), виникли у віці 1–10 років у 7 (41,2%), у підлітковому віці – у 7 (41,2%) хлоп-
чиків. Структура ЛМ: лімфедему відзначено в 10 (58,8%) осіб, поєднану з лімфостазом ніг – у 7 (41,2%), 
кістозні ЛМ – у 4 (23,5%), з них 2 (11,8%) поширені на інші анатомічні ділянки, аномалію центральних 
лімфатичних каналів – у 2 (11,8%) пацієнтів. Консервативне лікування лімфостазу проведено 8 (47,1%) 
пацієнтам. Склерозування кістозних ЛМ промежини дало відмінний (n=2) і добрий (n=2) результати. 
Хірургічні резекції виконано 9 (52,9%) пацієнтам (статевий член – 2, калитка – 3, комбіновано – 4), вік 
оперованих – 11–17 (15±1,55) років. Терапію інгібітором mTOR застосовано у 2 (11,8%) пацієнтів із тим-
часовим ефектом.

Висновки. Виявлено такі основні прояви: набряк – 11 (64,7%), анатомічна деформація – 9 (52,9%), біль – 
2 (11,8%), лімфорея – 2 (11,8%), гіпопротеїнемія – 2 (11,8%). Кістозні ЛМ проліковано склерозуванням, 
лімфедему – резекційними операціями, доповненими склеротерапією та mTOR-інгібіторами.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження ухвале-
но локальним етичним комітетом зазначених у роботі установ. На участь у дослідженні отримано інфор-
мовану згоду пацієнтів.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: лімфатична мальформація, хлопчики, склерозування, хірургічне лікування, урогеніталь-
на ділянка.
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Вступ
Основною функцією лімфатичної системи в ссав-

ців є регулювання балансу тканинної рідини шля-
хом щоденної резорбції від 1 до 2 літрів води і роз-
чинених речовин, які екстравазували з кровоносних 
капілярів у тканинний інтерстицій, а також тран-
спортування лімфи до венозного русла [16]. Лімфа-
тичні судини беруть участь також в імунному на-
гляді, забезпечуючи транспортування антигенів та 
екстравазованих лейкоцитів до лімфатичних вузлів, 
а в подальшому – до системного кровообігу, а лім-
фатичні (молочні) судини в кишкових ворсинках 
поглинають харчові ліпіди з кишечника. Лімфатич-
ні мальформації (ЛМ) класифікуються як судинні 
мальформації з низьким кровотоком, відповідно до 
оновленої класифікації Міжнародного товариства з 
вивчення судинних аномалій (ISSVA) 2018 року [14]; 
вони призводять до порушення гомеостазу рідини, 
імунних розладів, накопичення лімфи та мальаб-
сорбції [24]. Клінічні прояви та особливості ліку-
вальної тактики ЛМ визначаються їхньою анатоміч-
ною локалізацією [14]. Вони можуть уражувати 
будь-яку ділянку тіла, частіше – зони великих лім-
фатичних колекторів, таких як грудна протока, лім-
фатична цистерна [1], чим можна пояснити найчас-
тіше розташування в ділянці голови і шиї та 
заочеревинного простору. ЛМ урогенітальної ділян-
ки є рідкісним захворюванням, у літературі описано 
невелику кількість випадків [12]. У ранньому віці 
клінічними проявами переважно є лише локальний 
набряк, однак із часом приєднуються індуративні 
зміни шкіри, шкірні везикули з витіканням лімфи, 
зміна пігментації, анатомічна деформація. Пору-

шення зовнішнього вигляду статевих органів і про-
межини, зміни шкіри, труднощі в гігієні, рецидивні 
запалення, а особливо лімфорея, у підлітковому віці 
стають причиною тяжких страждань пацієнта, де-
пресивних станів [23].

Лімфатичні мальформації зовнішніх статевих ор-
ганів поділяють на первинні, що зумовлені порушен-
ням ембріогенезу лімфатичних судин, а також вторин-
ні, що виникають на тлі паразитарних, інфекційних та 
онкологічних захворювань [18,26]. Перебіг і лікуваль-
на тактика різняться між собою, тому ретельний ана-
ліз історії захворювання є дуже важливим.

Для лікування ЛМ запропоновано чимало спосо-
бів – від простого спостереження до ранньої агре-
сивної хірургічної тактики [9]. Не існує одностайної 
думки щодо способу лікування, а також стосовно 
терміну оперативного втручання – раннього або в 
постпубертатний період [6,20].

Існує декілька теорій походження ЛМ, однак їхній 
патогенез до кінця не вивчений. Найпоширеніша 
думка, що в періоді ембріогенезу лімфатична система 
не сполучається з венозною, однак більшість авторів 
схиляються до того, що в основі розвитку ЛМ лежать 
соматичні спорадичні мутації [8]. Судинний ендоте-
ліальний фактор рост у та ланцюг mTOR/
PIK3 пов’язані з ангіогенезом і лімфангіогенезом [15], 
розуміння патогенетичних ланок мальформацій ле-
жить в основі застосування інгібіторів mTOR рецеп-
торів для консервативного лікування складних ЛМ.

Мета дослідження – вивчити особливості клініч-
ного перебігу, ризик ускладнень, результати ліку-
вання в дітей чоловічої статі з ЛМ урогенітальної 
ділянки.
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Матеріали та методи дослідження
Проведено ретроспективний аналіз 259 історій 

хвороб пацієнтів із ЛМ, які перебували на стаціо-
нарному лікуванні в період 2014–2023 рр., серед 
яких у 17 (6,6%) хлопчиків діагностовано ураження 
зовнішніх статевих органів. Для кожного пацієнта 
за результатами ретроспективного дослідження 
проаналізовано такі критерії: вік початку захворю-
вання, клінічні прояви захворювання, анатомічна 
ділянка ураження (статевий член, калитка, проме-
жина), ураження інших анатомічних ділянок, 
структура мальформації (кістозна ЛМ, лімфедема), 
спосіб лікування, вік хірургічного втручання, ре-
зультат лікування, ускладнення.

Під час обрання пацієнтів за основу взято онов-
лену класифікацію судинних аномалій, прийняту 
у квітні 2018 року на Генеральній асамблеї Всесвіт-
ньої організації з вивчення судинних аномалій 
(ISSVA). На момент госпіталізації до клініки усім 
пацієнтам виконано ультразвукове дослідження лі-
нійним датчиком 12–3 MHz у режимах сірої шкали, 
кольорового доплерівського сканування, частково – 
у режимі доплера. Магнітно-резонансну томографію 
у режимі Т1 і Т2, Т2-STIR визнано «золотим стан-
дартом» дослідження судинних мальформацій із 
повільним кровотоком [14]. Дослідження проведено 
без використання контрасту, визнано, що застосу-
вання МРТ-ангіографії недоцільне, оскільки її чут-
ливість до потоку рідини не дає додаткової корисної 
інформації. За результатами МРТ визначено розмі-
ри, структуру, поширеність ЛМ. Після хірургічного 
видалення проведено гістологічне дослідження пре-
паратів та імуногістохімічні реакції CD31, CD34, 
D2–40 (Podoplanin).

Статистичну обробку результатів проведено з ви-
користанням програми «R-statistics version 4.2.2» 
(2022/10/31). Дані наведено як середні з 95% довірчо-
го інтервалу (CI) або стандартним відхиленням. 
У разі нормального розподілу перемінних визначено 
середнє арифметичне значення (М) і його статистич-
ну похибку (m). Результати наведено у вигляді М±m.

Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації [27]. Протокол дослідження 
погоджено Локальним етичним комітетом для всіх, 
хто брав участь. На проведення досліджень одержа-
но інформовану згоду батьків, дітей.

Результати дослідження та їх обговорення
Серед 17 пацієнтів із ЛМ, які мали ураження зо-

внішніх статевих органів і перебували на стаціонар-
ному лікуванні в період 2014–2023 рр., клінічні про-
яви з народження виявлено у 3 (17,6%) хлопчиків, 

у віці 1–10 років – у 7 (41,2%), у підлітковому віці – 
у 7 (41,2%). У пацієнтів із лімфостазом нижніх кін-
цівок, прояви якого спостерігалися від народження, 
прогресуючий набряк калитки і статевого члена ви-
явлено у віці 10–14 років. Лімфорею відзначено 
у 2 (11,8%) пацієнтів. Джерелом лімфореї слугували 
шкірні лімфатичні вузлики на статевому члені та 
калитці (рис. 1), лімфорея проявилася у віці 12 і 
14 років і спостерігалася в пацієнтів з ізольованим 
ураженням статевих органів.

Кістозні ЛМ у ділянці калитки діагностовано 
в 4 (23,5%) пацієнтів, у 2 з яких це були ізольовані 
ураження, а у 2 випадках ЛМ поширювалася на сід-
ничну, попереково-крижову ділянку і заочеревин-
ний простір. Клінічними проявами кістозних ЛМ 
були локальний набряк і біль.

Оскільки в більшості пацієнтів клінічні прояви 
лімфатичного набряку зовнішніх статевих органів 
проявлялися в підлітковому віці (41,2%), особливо 
ретельно проведено збір анамнезу. Опитуючи паці-
єнта, уточнено попередні травми, операції, проме-
неву терапію, особливо в регіонах, що не є ендеміч-
ними для філяріозу [6]. У  тропічних країнах 
вторинна лімфедема зовнішніх статевих органів 
є поширеною проблемою, за деякими даними, ура-
ження до 20% дорослого чоловічого населення, біль-
шість публікацій присвячено саме вторинній лімфе-
демі, з описанням сотень клінічних випадків [7]. 
Первинні лімфатичні мальформації – рідкісне за-
хворювання, у літературі описано лише окремі клі-
нічні випадки, найбільшу серію випадків (25) опи-
сано американськими авторами [22].

Системні прояви, такі як гіпопротеїнемія, анемія, 
виявлено у 2 (11,8%) пацієнтів. Причиною гіпопро-
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теїнемії була ентеропатія, асоційована з втратою 
білка [3]. Для встановлення діагнозу ентеропатії 
проведено ендоскопічне дослідження та біопсію, ви-
явлено гіперплазію лімфоїдних ворсинок тонкої 
кишки. В анамнезі у цих пацієнтів відзначено хіло-
перикард, хілоперитонеум, хілоторакс. Враховуючи 
комплекс симптомів [4,11], встановлено діагноз ано-
малії центральних лімфатичних каналів.

Лімфатичні мальформації наведено в різних фор-
мах, починаючи від вогнищевих губчастих утворень 
до дифузної інфільтрації, що охоплювала декілька 
анатомічних ділянок. Згідно з класифікацією ISSVA 
2018, ЛМ поділено на три категорії [14]. Перша ви-
никає внаслідок порушення розвитку лімфатичних 
судин і вузлів, у результаті якої порушується дрену-
вання лімфи і виникає лімфедема. Друга представле-
на кістозними лімфатичними утвореннями, які поді-
ляють на макро-, мікрокістозні та змішані. Цей поділ 
не має суворих критеріїв, однак має істотне терапев-
тичне прогностичне значення [10]. Третя категорія – 
це аномалія центральних лімфатичних каналів, 
в основі якої лежить порушення циркуляції лімфи 
[11]. У наведеній нами групі пацієнтів представлено 
всі категорії, зокрема, лімфедему  діагностовано 
в 10 (58,8%) пацієнтів, з яких у 3 (30,0%) –  ізольоване 
ураження статевих органів, у 7 (70,0%) – лімфедему 
статевих органів і нижніх кінцівок, кістозні ЛМ уро-
генітальної ділянки діагностовано у 4 (23,5%) пацієн-
тів, у 2 випадках – це ізольовані, ще у 2 – із поширен-
ням на декілька анатомічних ділянок, аномалію 
центральних лімфатичних каналів діагностовано 
у 2 (11,8%) клінічних випадках. Отже, найбільший 
відсоток становила лімфедема зовнішніх статевих 
органів (58,8%), яка у 7 (41,2%) випадках поєднувала-
ся з лімфостазом нижніх кінцівок. За даними мульти-
центрового дослідження, у пацієнтів із лімфедемою 
нижніх кінцівок (група – 122 дитини) ураження ста-
тевих органів діагностовано в 14 (11,5%) випадків [2].

Консервативне лікування лімфостазу нижніх кін-
цівок проведено усім (n=8) пацієнтам, протягом 
перших трьох років життя виконано мануальний 
лімфодренажний масаж, у подальшому його допо-
внено компресійним трикотажем третього класу 
компресії протягом дня, нічними бандажуваннями, 
апаратним лімфодренажним масажем (табл.).

Для лікування кістозних ЛМ ділянки промежини 
використано склерозування з відмінним (n=2) 
і добрим (n=2) результатами.

Консервативне лікування з використанням інгі-
бітора mTOR рецепторів сіролімус проведено 
2 (11,8%) пацієнтам із поширеним ураженням уро-
генітальної ділянки, рецидивною лімфореєю у вели-
ких об’ємах, отримано позитивний результат (змен-
шення набряку, припинення лімфореї). Курс 
лікування становив 6 місяців. Однак після припи-
нення лікування виявлено прогресування захворю-
вання, тому в цих пацієнтів у подальшому проведе-
но хірургічне втручання та повторні сеанси 
склеротерапії.

Для лікування лімфедеми статевого члена та ка-
литки проведено хірургічне втручання, резекційні 
операції на статевому члені виконано 2 (11,8%) па-
цієнтам, на калитці – 3 (17,6%), а водночас на калит-
ці і статевому члені – 4 (23,5%) хлопцям. Хірургічні 
втручання були первинними в 6 (35,3%) пацієнтів, 
а після попереднього склерозування – у 3 (17,6%) 
хворих. Вік пацієнтів на момент операції становив 
11–17 років (95% CI (15±1,55) ±10,33%).

Для хірургічної корекції лімфедеми статевого чле-
на внутрішній листок крайньої плоті розрізано цир-
кулярно на 4–5 мм проксимальніше вінцевої бороз-
ни статевого члена. Потім розрізано шкіру по 
спинці статевого члена до основи, відшаровуючи 
шкіру в проксимальному напрямку. Інфільтровану 
лімфою змінену підшкірну клітковину висічено цир-
кулярно до фасції, збережено незмінену шкіру, якою 
вкрито стовбур статевого члена. Змінену шкіру, що 
містить лімфатичні вузлики, індуративний набряк, 
максимально відсічено, оскільки ці ділянки можуть 
бути джерелом прогресування лімфореї та лімфеде-
ми. Рубець сформовано вертикальний по вентраль-
ній поверхні статевого члена. Проведено дренуван-
ня підшкірної клітковини, залишено сечовий 
катетер на декілька діб (рис. 2).

Для коригування лімфедеми калитки здійснено 
ламбдоподібний розріз (по шву калитки з доповне-
нням у поперечному напрямку в разі великого 
об’єму ураження), за відносно невеликого об’єму 
виконано лише поздовжній розріз. За значного 
лімфатичного набряку калитки лише поздовжній 

Таблиця
Методи лікування пацієнтів із лімфатичними мальфор-
маціями зовнішніх статевих органів
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розріз має незадовільний косметичний результат, 
калитка набуває губоподібної форми [17]. Висіче-
но максимально змінену шкіру та tunica dartos. 
У разі водянки яєчка також висічено вагінальну 
оболонку (n=2). У ході операції ідентифіковано 
елементи сім’яного канатика та яєчка, щоб уник-
нути їхнього травмування. Після операції прове-
дено дренування та рекомендовано носити комп-
ресійну білизну.

Хірургічна резекція та склеротерапія забезпечу-
ють локальний контроль, полегшення симптомів 
у пацієнтів із рецидивною лімфореєю, інфекційни-
ми ускладненнями та болем [13,21]. Лікування за-
звичай проводиться для відновлення або збережен-
ня функції або з естетичних міркувань.

Питання щодо терміну хірургічного лікування за-
лишається відкритим. Існують публікації щодо не-
обхідності раннього втручання для запобігання 
психологічних проблем у пубертатному періоді. Од-
нак у плануванні хірургічного втручання слід вра-
ховувати такі чинники: ступінь деформації, функ-
ціональні порушення та психологічні розлади 
в поєднанні з тим прогностичним чинником, що 
зовнішні статеві органи за первинної лімфедеми вже 
ніколи не матимуть нормального анатомічного ви-
гляду [18].

Нещодавній прогрес в ідентифікації соматичних 
мутацій, які призводять до активації добре відомих 
внутрішньоклітинних сигнальних шляхів у ЛМ, 
підвищує інтерес до медикаментозного лікування. 
Оскільки шляхи PI3K-AKT-mTOR і RAS-MAPK є 
добре відомими мішенями ліків при раку, кілька 
малих молекул інгібіторів перепрофільовані для 
використання при ЛМ. Інгібітор mTOR рецепторів 
сіролімус протягом багатьох років застосовували в 

контексті трансплантації органів завдяки його 
імуносупресивній дії, що забезпечило детальний 
фармакологічний профіль і середньострокові та 
віддалені побічні ефекти [5]. В експерименті 
встановлено, що сіролімус пригнічує надмірний ріст 
лімфатичних судин мишей [17].

У клінічній практиці сіролімус вперше застосова-
но як препарат off-label у пацієнтів зі складними, 
життєзагрозливими судинними аномаліями. У ре-
троспективному аналізі на тлі проведеної терапії 
виявлено зменшення клінічних проявів, зокрема, 
біль, функціональні обмеження та лімфорею у 80% 
випадків лікування протягом 3 місяців [19,25], од-
нак жодного пацієнта не вилікувано повністю.

Висновки
Виявлено такі клінічні прояви ЛМ урогенітальної 

ділянки, як набряк – 11 (64,7%), біль – 2 (11,8%) ана-
томічна деформація  – 9  (52,9%), лімфорея  – 
2 (11,8%), у 2 (11,8%) пацієнтів з аномаліями цен-
тральних лімфатичних каналів ентеропатія 
з втратою білка, гіпротеїнемія та витікання лімфи 
в серозні порожнини – 2 (11,8%). У разі ізольованих 
кістозних ЛМ проведено склерозування з відмінним 
і добрим результатами, у випадку лімфедеми стате-
вого члена та калитки виконано резекційні хірургіч-
ні втручання як самостійний метод, так і в поєднан-
ні з склеротерапією та консервативним лікуванням 
інгібіторами mTor рецепторів.

Перспективи подальших досліджень. Революція 
імунотерапії в лікуванні онкологічних пацієнтів 
є перспективною в плані лікування інших захворю-
ваннях, зокрема ЛМ. Проте виключно консерватив-
на терапія навряд чи буде ефективною для ліку-
вання лімфатичних аномалій, оскільки ЛМ 
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є добро якісним захворюванням, що не несе висо-
кого мутаційного навантаження, яке при раку гене-
рує антигенні мішені та передбачає сприятливу від-
повідь на імунні інгібітори контрольних точок. Тому 
перспективним є подальше удосконалення хірургіч-
ного лікування в комплексі зі склеротерапією для 
поліпшення якості життя пацієнтів з ЛМ урогені-
тальної ділянки.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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