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Резюме. У даній статті на основі літературних джерел висвітлено сучасні по-
гляди на проблему ортопедичних проявів при судинних мальформаціях. Детально 
описано наукові досягнення, що стосуються етіопатогенезу, класифікації, клініко-
ортопедичних проявів та тактики лікування патології опорно-рухового апарату 
при судинних мальформаціях. Також авторами окреслені ключові  нерозв’язані те-
оретично-практичні питання, що стосуються ортопедичних проявів при  даній 
нозології, анонсовано шляхи їх розв’язання. 
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Вступ

Судинні мальформації (СМ), або ангіодисплазії, 
– істинні структурні аномалії розвитку судин, що ви-
никають у період ембріонального васкуло-  та ангі-
огенезу в результаті неповної резорбції первинних 
кровоносних судин та комплексної дії тератогенних 
факторів, що призводить до різних форм порушень 
регіонарного кровотоку, виражених анатомо-функці-
ональних змін та ранньої інвалідизації хворих [1-3]. 

Для судинних мальформацій характерні різно-
манітні ортопедичні прояви. Завдяки дослідженням 
судинної патології провідні фахівці світу досягнули 
значних успіхів у всебічному вивченні судинних 
мальформацій [2, 4, 5]. Проте ортопедичні пору-
шення дуже часто розглядаються поверхнево, без 
глибинного аналізу, на рівні констатації їх наявності 
як супутнього захворювання, не надається належна 
увага їх діагностиці, перебігу та лікуванню. 

Мета роботи – на основі даних сучасних на-
укових досліджень щодо судинних мальформацій 
показати сучасний погляд на їх ортопедичні прояви 
та окреслити нерозв’язані теоретично-практичні 
питання, що стосуються даної патології та шляхи їх 
розв’язання. 

Згідно з даними літературних джерел, зазначена па-
тологія є рідкісною, її поширеність становить 1,2% [6] у 
популяції. СМ можуть мати різноманітну локалізацію, з 
них у 55% випадків характерне ураження кінцівок. 

Етіопатогенез судинних мальформацій повністю 
не встановлений. Більшість дослідників вважають, 
що ця патологія виникає під впливом тератоген-
них факторів під час ембріонального розвитку [5]. 
Окремі тяжкі форми СМ можуть бути результатом 
генетичних мутацій, про що свідчать результати до-
сліджень C.E. Oduber та V. Luks [7, 8], які достеменно 
встановили мутації в генах при деяких СМ. Дослі-
дження в даному напрямку тривають.  

Запропоновано численні класифікації СМ, які 
ґрунтуються на описових, патоморфологічних, емб-
ріологічних та біологічних особливостях аномаль-
них судин. Розуміння різноманітних класифікацій 
та їх взаємозв’язку з клінічною картиною захворю-
вання є важливим для визначення тактики ортопе-
дичного лікування.

На сьогоднішній день використовується Гам-
бурзька класифікація [9], запропонована у 1988 році, 
згідно з якою всі СМ розподілені за типом доміну-
ючого ураження судин (капілярні, венозні, лімфа-
тичні, артеріовенозні, комбіновані) та в подальшому 
диференційовані за ембріональними характеристи-
ками (стовбурові та позастовбурові форми).

Позастовбурові форми СМ виникають у випадку, 
якщо порушення ембріонального розвитку відбу-
лось на ранніх етапах формування судинної сітки. 
Аномальні судини є залишками ембріональної тка-

нини мезодермального походження, їм властивий 
потенціал до росту та проліферації на фоні внутріш-
ніх (гормональна перебудова, менархе) або зовніш-
ніх (операція, травма) стимулюючих чинників [10]. 
До позастовбурових форм належать саме СМ, при 
яких неможливо вказати уражену судину. 

Стовбурові форми СМ виникають на більш пізніх 
стадіях ембріонального розвитку, коли розвивають-
ся магістральні стовбури. Вони втрачають ембріо-
нальні характеристики і, відповідно, здатність до 
росту та проліферації, проте для них характерні ге-
модинамічні розлади. До даних форм зараховують 
СМ, при яких можливо чітко вказати уражену судину.    

У 1996 році була також розроблена та затверджена 
класифікація Міжнародної асоціації з вивчення су-
динних аномалій (ISSVA – International Society for the 
Study Vascular Anomalies) [4]. Її особливістю є систем-
ний підхід, в якому патоморфологічні характеристи-
ки корелюють з особливостями клінічного перебігу 
та лікувальних підходів. Класифікація ISSVA є доволі 
громіздкою, містить окремі генетичні характеристи-
ки, супутні коагуляційні порушення. В її основу по-
кладено розподіл судинних мальформацій на 4 типи.

1. Прості – судинні мальформації, утворені од-
ним видом судин (капілярні (КМ), венозні (ВМ), лім-
фатичні (ЛМ), артеріовенозні (АВМ) мальформації).

2. Комбіновані – судинні мальформації, які вклю-
чають дві або більше судинні мальформації в межах 
одного ураження (капілярні-венозні (КВМ), капілярні-
артеріовенозні (КАВМ) мальформації та ін.).

3. Мальформації магістральних судин (ураження 
артерій, вен, лімфатичних судин великого діаметру).

4. Судинні мальформації, асоційовані з іншими 
аномаліями (поєднання судинних мальформацій з 
аномаліями кісток, м’яких тканин, внутрішніх органів):

– синдром Кліппеля – Треноне (КМ+ВМ+/-ЛМ + 
надмірний ріст кінцівки); 

– синдром Паркса – Вебера (КМ + АВМ + надмір-
ний ріст кінцівки);

– синдром Сервел – Марторел (ВМ + сповільне-
ний ріст кінцівки); 

– інші. 
Ортопеди провідних клінік світу використовують 

саме цю класифікацію при лікуванні пацієнтів із СМ 
як найбільш сучасну та патогенетично обґрунтовану.        

За даними наукових досліджень [11], для СМ харак-
терним є значний клінічний поліморфізм із значним 
спектром проявів, що залежать від форми захворю-
вання, локалізації процесу, віку пацієнта; наявність 
об’ємного утворення, місцеві зміни стану шкіри (піг-
ментні плями, шкірна гіпертермія, трофічні порушен-
ня) та поверхневої венозної сітки (варикозно розши-
рені вени), прояви серцево-судинної недостатності 
внаслідок порушення центральної гемодинаміки.

Вроджена судинна мальформація кінцівок здатна 
опосередковано впливати на розвиток опорно-ру-
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хового апарату у пацієнтів дитячого віку, виклика-
ти порушення поздовжнього росту кісток кінцівок 
(прискорення або уповільнення), що  призводить до 
різниці їх довжини, осьових деформацій кінцівок, 
контрактур суглобів, остеопенії та остеопорозу з ви-
никненням патологічних переломів, що є особливо 
актуальним при ураженні нижніх кінцівок, так як є 
причиною вторинної деформації хребта, порушення 
функції ходи та опори, інвалідизації пацієнтів [12]. 
Різниця довжини нижньої кінцівки (РДНК) як її 
ураження при судинній мальформації є найчас-
тішим ортопедичним проявом та зустрічається в 
17-84% випадків [13, 14]. 

Перші повідомлення про СМ та ортопедичну па-
тологію належать M. Klippel та P. Trenaunay [15], які у 
1900 році описали випадки хворих із гіпертрофією 
кінцівки, капілярними мальформаціями та варикоз-
но розширеними венами. F.P. Weber [16, 17] описав 
випадки пацієнтів із ВСM, які мали гіпертрофію кін-
цівок та клінічні ознаки артеріовенозної фістули.  
M. Servell і P. Trinquecoste [18] описали двох хворих 
із вкороченням кінцівки при СМ, флеболітами та 
гамартомами в 1948 році, а F. Мartorell [19] повідо-
мив про випадок вкорочення верхньої кінцівки з 
вираженою деструкцією кістки у 1949 році. Для ви-
значення окремих комбінацій симптомів почали за-
стосовувати епоніми (синдром Кліппеля  – Треноне  
– Рубашова, синдром Пар кса – Вебера), що створює 
плутанину в літературі, оскільки терміни іноді ви-
користовуються як взаємозамінні або для позначен-
ня ураження без залучення кінцівок, для яких вони 
були спочатку описані [9].

Для ортопедів найбільш вагомим та доцільним є 
дослідження саме кісткових змін при різних формах 
СМ, які проявляються РДНК. Сучасна ангіологія дово-
дить гемодинамічний та метаболічний генез кістко-
вих змін, хоча існують окремі розбіжності щодо пато-
генетичної ролі різних параметрів порушеного пери-
феричного кровообігу [20]. R. Mattassi та M. Vaghi [13] 
запропонували термін “судинно-кістковий синдром” 
для визначення РДНК внаслідок впливу СМ. 

За даними різних авторів [21, 22], на прискорен-
ня кісткового росту може впливати локальна зміна 
параметрів артеріального та венозного кровотоку з 
посиленням артеріального кровопостачання кістки 
та навколишніх тканин, венозний застій та, як наслі-
док, порушення процесів оксигенації і тканинного 
обміну, а кісткова гіпотрофія пов’язана з механіч-
ним стисканням кісток розширеними аномальними 
судинами. Дослідження P. Cartier [23] встановили, що 
існує постійний ферментативний зв’язок між специ-
фічною активністю остеобластів щодо кісткоутво-
рення та активністю процесів газообміну. Доведено, 
що зниження оксигенації остеобластів призводить 
до накопичення сполук фосфору та прискорення 
мінералізації кістки. R. Ingebrigsten [24] у досліджен-

ні з імітацією кровообігу при артеріовенозних (АВ) 
фістулах у ділянці стегна у тварин встановив, що 
основним патофізіологічним ефектом було знижен-
ня напруги кисню в метафізах ураженої кінцівки по-
рівняно зі здоровою ногою. Результати експеримен-
тальних робіт W.H. Hauss [25] підтверджують патоге-
нетичну роль впливу гіпоксії на остеобласти та під-
вищення артеріального тиску на зони росту кісток. 
Дослідження виявили зв’язок між васкуляризацією 
кістки, кістковим ростом та ангіогенними й остео-
генними чинниками. Виявлено, що судинний ендо-
теліальний фактор росту (VEGF) може діяти безпо-
середньо на остеобласти [26, 27]. Інші відомі факто-
ри, що впливають на скелетний ріст: фактор росту 
фібробластів (FGF), трансформуючий фактор росту 
(TGF), кістковий морфогенетичний білок (BMP), ін-
суліноподібний фактор росту (IGF) та тромбоцитар-
ний фактор росту (PDGF) [28]. Роль цих молекул у 
розвитку вродженого судинно-кісткового синдрому 
не до кінця встановлена.

Стосовно патології опорно-рухового апарату слід 
зазначити, що СМ та ортопедична патологія – це дві 
невід’ємні складові одного патологічного процесу. За 
даними різних авторів [5, 12], для СМ характерна різ-
номанітна ортопедична патологія: зміна довжини та 
об’єму ураженої кінцівки, деформації хребта, контрак-
тури суглобів, деформації стоп, що призводять до по-
рушення функції ходьби та опори. Проте у даному до-
слідженні буде приділятися увага саме РДНК, яка су-
проводжує СМ, як найбільш розповсюджений ортопе-
дичний прояв, який впливає на якість життя пацієнта.

 РДНК – це стан, який характерний для різної 
вродженої та набутої ортопедичної патології, такої, 
як вроджені аномалії розвитку кінцівок, наслідки 
травм, інфекційних та онкологічних захворювань, 
у тому числі для вродженої судинної мальформації.

При діагностиці РДНК використовуються клінічні 
та променеві методи обстеження [29]. При клініч-
ному обстеженні необхідно враховувати патоло-
гічні установки та контрактури у суглобах нижніх 
кінцівок, які можуть призводити до неправильного 
вимірювання довжини кінцівок. Серед променевих 
методів визначення РДНК можна виділити методи-
ки, які базуються на проведенні рентгенологічного 
обстеження (телерентгенограма, сканограма, орто-
рентгенограма), КТ-дослідження. Щорічні клінічні 
та рентгенологічні вимірювання рекомендується 
проводити у дітей старше 2-річного віку з метою 
прогнозування термінів хірургічного втручання [30].

Вкрай важливим є прогнозування різниці довжи-
ни нижніх кінцівок до настання скелетної зрілості 
для визначення тактики лікування. Для розрахунку 
майбутнього росту дитини запропоновано декіль-
ка методик: Paley multiplier method [31], Anderson 
& Green Gr owth remaining charts [32], Menelaus 
arithmetic method [33], Moseley Straight line graph 
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method [34]. F. Shapiro [35] відмічає тенденцію до по-
стійної стимуляції або гальмування росту кінцівок 
за наявності судинної мальформації. Він виявив, що 
різницю помітно уже в ранньому дитинстві та що 
надмірне збільшення довжини кінцівки відбувається 
пропорційно до росту і, як правило, такими ж темпа-
ми щодо нормального росту.

Прогнозування РДНК у пацієнтів із СМ є вкрай 
складним, оскільки на кістковий ріст впливає бага-
то факторів. При прогнозуванні різниці довжини 
нижніх кінцівок у пацієнтів із гіпертрофією на фоні 
судинної мальформації A. Borowski [36] встановив, 
що довжина здорової кінцівки при закінченні кіст-
кового росту відповідала показникам, передбачува-
ними методами з визначенням кісткового росту, що 
дозволяло розрахувати належні терміни епіфізіоде-
зу; мультифакторіальний метод був неефективний, а 
скелетний вік не відповідав хронологічному віку.

Y.W. Кіm та співавтори [14] провели аналіз ре-
зультатів обстеження пацієнтів із СМ та визначали 
фактори ризику РДНК більше 2 см. Встановлено, що 
тотальне ураження СМ нижньої кінцівки було визна-
чено як єдиний незалежний фактор ризику РДНК. 
Видовження значно частіше зустрічається в осіб жі-
ночої статі, ніж чоловічої.

Для корекції РДНК у дітей запропоновано багато різ-
номанітних хірургічних методів. Відмінність цих мето-
дів полягає у шляху досягнення корекції РДНК – вкоро-
ченням більш довгої кінцівки; подовженням вкороче-
ної кінцівки (одномоментне або поступове); впливом 
на зони росту довгих кісток із метою сповільнення або 
стимуляції її функції. Сучасний підхід до ортопедичної 
корекції РДНК у дітей базується на використанні ма-
лоінвазивних методик хірургічного лікування. Проте 
у світі набуває дедалі більшої популярності концепція 
керованого росту, заснована на використанні різних 
методів впливу на зони росту довгих кісток, яка дозво-
ляє ефективно усувати РДНК за певний проміжок часу 
при різній ортопедичній патології [37, 38].

Уперше методика епіфізеодезу (блокування зон рос-
ту) була запропонована у 1933 році D.B. Phemister [39], 
який виконав випилювання прямокутного кістково-
хрящевого блоку в епіметафізарній ділянці з обох 
боків із подальшою переорієнтацією кістково-хря-
щового блоку на 180° та перекриванням зони росту. 
Цим досягалось синостозування епіфізу з метафізом 
та закриттям рони росту. 

У 1949 році W.P. Blount [40] запропонував вико-
ристання металевих скоб для лікування осьових де-
формацій колінного суглоба. Спосіб лікування був 
названий “степлювання”. Пізніше металеві скоби 
почали використовувати для двобічного блокування 
зон росту з метою корекції РДНК.

У 1998 році J.P. Metaizeau [41] застосував через-
шкірне введення канюльованих гвинтів для тимча-
сового блокування зон росту довгих кісток кінці-

вок (Percutaneous epiphysiodesis using transphyseal 
screws — PETS). 

У 2007 році P.M. Stevens [42] уперше запропону-
вав використання пластин із 2 гвинтами (8-plate) 
для тимчасового блокування зон росту з метою ко-
рекції осьових деформацій колінного суглоба та ко-
рекції РДНК. При цьому автор відзначив зворотність 
блокування зон росту при використанні пластини з 
гвинтами та можливість відновлення її функції після 
видалення металофіксатора.

Застосування методів блокування зон росту має 
свої обмеження, вибір тактики лікування залежить 
від прогнозованої РДНК на момент закінчення кіст-
кового росту.

Стосовно лікування РДНК при СМ потрібно на-
голосити, що серед науковців є дві точки зору: деякі 
дослідники [37] дотримуються стриманої тактики та 
використовують лише консервативні методики ор-
топедичного лікування, пояснюючи свою тактику 
загрозою виникнення ускладнень при хірургічному 
лікуванні (кровотеча, прогресування захворювання 
та ін.), інші – досягають ефективної корекції пато-
логії опорно-рухового апарату при СМ шляхом ви-
користання різноманітних хірургічних методик 
(блокування росткових зон кінцівки або подовжен-
ня сегментів вкороченої кінцівки із використанням 
АЗФ) з урахуванням форми захворювання та пору-
шень гемодинаміки  [44].

При мальформаціях з уповільненням кровотоку 
(ВМ, ЛМ)  РДНК 2 см і більше потребує хірургічної 
корекції. Проте при даних типах мальформацій 
характерні коагуляційні порушення, які підвищу-
ють ризик інтраопераційних та післяопераційних 
ускладнень. За даними A. Dompmartin [45], у хворих 
із ВМ спостерігається локалізована внутрішньосу-
динна коагулопатія. Перехід локалізованої внутріш-
ньосудинної коагулопатії в генералізовану мож-
ливий при переломах, оперативних втручаннях. З 
метою запобігання таких ускладнень повинен бути 
чіткий контроль над показниками згортання крові, 
корекція в передопераційному періоді розладів, мі-
німізація оперативного втручання. 

J.J. Schoch [46] повідомляє про ефективність та до-
цільність проведення епіфізіодезу у 83 пацієнтів із при-
воду РДНК 2-5 см при синдромі Кліппеля – Треноне. 
I. Hatzokos [47] та M. Takata [48] описали випадки подо-
вження здорової стегнової кістки та кісток гомілки в АЗФ 
у дорослих пацієнтів при синдромі Кліппеля – Треноне.

R. Chapot та O. Enjolras [44] при оцінці результатів 
лікування видовження нижньої кінцівки при арте-
ріовенозних мальформаціях (АВМ) шляхом тимча-
сового блокування зон росту металевими скобами 
відзначали значне погіршення перебігу мальформа-
ції після проведеного лікування. Автори відмічають, 
що за наявності АВМ у ділянці колінного суглоба 
(внутрішньокісткова локалізація) проведення тим-
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часового блокування зони росту може стимулюва-
ти прогресування мальформації. Пацієнтам із АВМ, 
які мають різницю довжини нижніх кінцівок понад 
2 см, рекомендують обґрунтоване ортопедичне лі-
кування, із зведенням до мінімуму ризиків розвитку 
ускладнень, пов’язаних із проведенням хірургічної 
корекції ураженої кінцівки. 

M.S. Ferreira [49] рекомендує подовження сегмен-
тів здорової нижньої кінцівки для корекції гіпертро-
фії кінцівки на фоні АВМ.

У випадках РДНК через вкорочення кінцівки 
процедура подовження кісток не рекомендується, 
оскільки кістка ураженої кінцівки, як правило, має 
ознаки остеопорозу.

Варто відзначити, що публікації щодо лікування 
РДНК у пацієнтів із СМ мають спорадичний та без-
системний характер, без урахування перебігу осно-
вного захворювання, метаболічних та структурних 
змін кісткової тканини, форми та локалізації СМ, 
ступеня компенсації кровотоку та функції ураженої 
кінцівки, в них відсутня інформація щодо прогнозу-
вання розвитку ортопедичної патології. 

Таким чином, на наш погляд, залишаються 
нерозв’язаними наступні ключові питання: вивчення 
та об’єктивізація змін структурно-функціонального 
стану кісткової тканини при СМ; прогнозування ступе-
ня видовження кінцівки залежно від тяжкості судинної 
патології та віку пацієнта; розроблення системи кон-
сервативного лікування ортопедичних проявів при 
СМ; можливість та доцільність застосування різних 
методів хірургічної корекції, в тому числі тимчасового 
блокування зон росту для корекції РДНК; показання та 
протипоказання до хірургічного лікування залежно від 
форми СМ, її локалізації та віку хворого; терміни, етап-
ність, залученість вузьких спеціалістів різного профі-
лю при проведенні хірургічного лікування РДНК при 
СМ, їх доцільність та безпека.

Висновки

1. Судинна мальформація – тяжка патологія, 
для якої характерним є наявність різноманітної 
ортопедичної патології: зміна довжини та об’єму 
ураженої кінцівки, деформації хребта, контрактури 
суглобів, деформації стоп, серед яких найчастіше зу-
стрічається різниця довжини нижніх кінцівок. 

2. Ортопедичне лікування  РДНК при СМ по-
требує розробки показань та протипоказань до ви-
користання консервативних та хірургічних методів, 
у тому числі подальшої розробки та удосконалення 
методик хірургічного лікування, з урахуванням фор-
ми захворювання, локалізації ураження, віку пацієн-
та та ступеня компенсації гемодинаміки. 

Конфлікт інтересів. Автори заявляють про від-
сутність конфлікту інтересів під час підготовки статті.
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Vascular Malformation as an Orthopedic Problem
(Review)

Guk Yu.M., Zyma A.M., Kincha-Polishchuk T.A., Cheverda A.I., 
Vyderko R.V., Skuratov O.Yu.
SI “Institute of Traumatology and Orthopedics of NAMS of Ukraine”, Kyiv
Summary. Scientific research is analyzed and highlights the modern views on the problem of 

orthopedic manifestations of vascular malformations. The achievements of scientists concerning 
etiology, pathogenesis, classification, orthopedic manifestations and treatment of pathology of 
the musculoskeletal system at vascular malformations are described. The authors also identified 
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key unexplained practical issues of orthopedic manifestations in this nosology and announced 
ways to solve them.

Key words: review; vascular malformations; orthopedic pathology; leg length discrepancy.

Сосудистая мальформация как ортопедическая 
проблема (Обзор)

Гук Ю.М., Зима А.М., Кинчая-Полищук Т.А., Чеверда А.И., 
Выдерко Р.В., Скуратов А.Ю.
ГУ “Институт травматологии и ортопедии НАМН Украины”, г. Киев
Резюме. В данной статье на основе литературных источников освещены 

современные взгляды на проблему ортопедических проявлений при сосудистых 
мальформациях. Подробно описаны научные достижения, касающиеся этиопа-
тогенеза, классификации, клинико-ортопедических проявлений и тактики лече-
ния патологии опорно-двигательного аппарата при сосудистых мальформациях. 
Также авторами указаны ключевые нерешенные теоретико-практические вопро-
сы относительно ортопедических проявлений при данной нозологии, анонсирова-
ны пути их решения.

Ключевые слова: обзор; сосудистые мальформации; ортопедическая патология; 
разница длины нижних конечностей. 
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