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Синдром Кліппеля-Треноне-Вебера – це рідкісне вроджене захворювання, яке харак-

теризується поліморфізмом клінічних проявів, які включають судинні мальформації, де-

формації скелета, асиметрію обличчя та інші аномалії розвитку. Дане захворювання 

є рідкісним вродженим порушенням, що характеризується триадою ознак: ангіодиспла-

зія, вроджені аномалії скелету та гіпертрофія м'язів. Цей синдром спричинений дефектом 

в гені кератину 13 (KRT13), який спричиняє дисфункцію клітин ектодермального по-

ходження, у тому числі кератиноцитів, ендотеліальних та ектодермальних клітини. Клі-

нічними симптомами синдрому можуть бути гідроцефалія, вроджені вади нирок, анома-

лії кінцівок, а також інші патологічні зміни. Лікування зазвичай залежить від конкретних 

симптомів та ускладнень, і може включати хірургічні втручання, медикаментозну тера-

пію, фізіотерапію та реабілітаційні заходи. Розуміння генетичних механізмів та факторів, 

що спричиняють розвиток синдрому, дозволить розробити більш ефективні методи діаг-

ностики та лікування, покращити прогноз для пацієнтів. Метою дослідження було про-

демонструвати клінічний випадок даної хвороби надзвичайно рідкісної патології дитя-

чого віку, показати особливості її діагностики та лікування. Особливістю даного пацієн-

та була деформація (сильне потовщення) правої стопи при народженні. В процесі росту 

деформація правої стопи посилювалася, що унеможливлювало використання стандарт-

ного взуття. Посилювалася підшкірна венозна сітка на правій нижній кінцівці. Описаний 

перебіг даного захворювання та проведене лікування. 
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Вступ 

Синдром Кліппеля-Треноне-Вебера – 

це рідкісне захворювання, що характе-

ризується аномаліями кровоносних су-

дин, надмірним розростанням м'яких тка-

нин та/або кісток, а також наявністю ва-

рикозного розширення вен [1]. Згідно 

сучасної класифікації Міжнародного су-

динного товариства з вивчення судин-

них аномалій (International Society for 

the Study of Vascular Anomalies), Синд-

ром Кліппеля-Треноне-Вебера (КТВС) 

є рідкісним захворюванням і пов'язаний 

з високим ризиком тромбозу та емболії 

легеневої артерії [2; 3]. Трапляється 

з частотою 1:100 000 новонароджених. 

Кількість хлопчиків та дівчаток серед 

хворих становить 47 % та 53 % відпо-

відно [4]. Синдром Кліппеля-Треноне-

Вебера, або дизембріопатія судинно-

кісткова, або невус варикозний остеогі-

пертрофічний має три основні прояви [5]: 

- розростання кісток та мускулатури, 

найчастіше на ногах; 

- варикозне розширення вен кінцівок 

та лімфатичних протоків; 

- множинні гемангіоми, судинні зіро-

чки, родимки, невуси (naevus angioma-

tosus) на шкірі хворої кінцівки. 

Для встановлення клінічного діаг-

нозу достатньо двох із трьох класичних 

ознак [6]. 

Нижні кінцівки уражаються у два 

рази частіше ніж верхні. В основному 

уражені дистальні частини кінцівок: 

стопи, гомілки [7]. Гемангіоми мають 

різну форму, величину, забарвлення 

і нагадують плями від кави, вина з від-

повідними назвами («кавові», «винні»), 

або подібні до вогню («полум’яніючий» 

невус) [8]. 

 Інколи в остеогіпертрофічний процес 

залучаються кістки та мускулатура го-

лови. Черепно-лицеві аномалії характе-

ризуються асиметричною гіпертрофією 

обличчя, збільшенням або зменшенням 

розмірів черепа (макро- або мікроцефа-

лія), гіпертрофією тканин ока, глауко-

мою, катарактою, колобомою, гетеро-

хромією очей, судинними розростання-

ми на очному дні [9]. 

Судинні мальформації можуть спос-

терігатися у внутрішніх органах (вісце-

ромегалія). Частими є гемангіоми сечо-

вої, шлунково-кишкової та інших сис-

тем [10–12]. Мають місце аневризми ар-

терій порожнин черепної коробки, груд-

ної клітки, черевної порожнини, кінці-

вок [13]. 

Надмірне кровопостачання кісток про-

вокує їх випереджаючий ріст у довжи-

ну, ширину та їхню вісьову деформацію 

(гігантизм) [14]. 

Такі викривлення кінцівок обумов-

люють різке зниження якості життя ди-

тини, унеможливлюють використання 

стандартного взуття і вимагають хірур-

гічної корекції, що вимагає строго інди-

відуального підходу [14]. Це можуть 

бути вкорочуючі остеотомії, ампутації, 

екстирпації змінених кісток, тимчасо-

вий епіфізіодез зон росту трубчастих кі-

сток, що передбачає корекцію деформа-

цій та гальмування надмірного росту. 

На рентгенограмі виявляють збільшен-

ня розмірів ураженого сегменту кістки 

у довжину, товщину, потовщення кор-

тикального шару, остеопороз, різнома-

нітні кутові та лінійні деформації. Мож-

ливі інші рідкісні варіанти даного синд-

рому, при яких ангіоми та інші судинні 

аномалії локалізуються на одному боці,  
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а варикоз розташований на іншому (так 

звана «перехресна» форма) [15–17]. Ха-

рактер успадкування даного синдрому 

невідомий, але розглядають можливість 

парадомінантного успадкування. Деякі 

автори висувають гіпотезу, що це може 

бути спричинено мозаїчною мутацією, 

яка в інших умовах була б летальною 

[18]. 

При КТВС дитина народжується із 

збільшеною (переважно нижньою) кін-

цівкою. В процесі розвитку спостеріга-

ється її подальший надмірний ріст [19]. 

Через надмірне кровопостачання ниж-

ньої кінцівки (артеріовенозні мікроно-

риці), дитина відчуває жар, пульсацію, 

розпирання. Спостерігається гіпертер-

мія нижніх кінцівок, гіпергідроз, гіпе-

ріхтіоз, гіперпігментація шкіри [20; 21].  

При артеріальній формі хвороби спо-

стерігається швидке збільшення розмі-

рів ноги, виражені шкірні прояви – ви-

разки що кровоточать [22]. При веноз-

ній формі, домінує розростання веноз-

ної мережі судин (варикоз), атрофія му-

скулатури, трофічні виразки. Інколи на-

стає деформація кісток та суглобів з фу-

нкціональними розладами. Захворюван-

ня має хронічний, прогресуючий пере-

біг [23]. 

За останніми науковими даними ця 

недуга обумовлена соматичною мута-

цією в гені, який відповідає за складний 

механізм регулювання фосфатидиліно-

зитол-4-5-біфосфат-3 кінази (РІК3СА). 

Можливо це транслокальні мутації 5–11 

і 8–14 хромосом, які призводять до ак-

тивації ряду білкових ферментів, що 

обумовлює надмірний ріст клітин вна-

слідок дисбалансу функцій mTORC2 

в процесі ембріонального розвитку [24; 

25]. В класичному розуміння ця хвороба 

вважається окремою нозологічною оди-

ницею [26]. Згідно сучасних даних, 

більшість науковців вважає, що КТВС 

не є окремою нозологічною одиницею, 

а належить до спектру захворювань над-

мірного росту, пов’язаного з РІК3СА  

 (Phosphatidylinositol-4,5-bisphosphate 3-

kinase catalytic subunit alpha, PROS) [27]. 

Мутації РІК3СА включають фіброзно-

жировий ріст (Fibroadipose overgrowth, 

FAO), гемігіперплазійний множинний 

ліпоматоз (Hemi-hypertrophy multiple li-

pomatosis, HHML), судинні вади розвит-

ку, епідермальні невуси, скелето-спі-

нальний (Congenital Lipomatous Over-

growth, Vascular malformations, Epider-

mal nevi, and Skeletal/Spinal anomalies, 

CLOVES) cиндром, макродактилію, син-

дром мегаленцефалії, мегаленцефалії ка-

піляр, синдром мальформації (Megalen-

cephaly-Capillary malformation-polymic-

rogyria syndrome, МСАР). Тобто вияв-

лено цілу низку синдромів надмірного 

росту з фенотиповими ознаками, що пе-

рекриваються з КТВС і належить до 

PROS. Ці дані узгоджуються з кореля-

цією генотип-фенотип, але потребують 

подальшого вивчення. 

Мета дослідження – продемонстру-

вати клінічний випадок та привернути 

увагу практичних лікарів до методів ді-

агностики та лікування цієї надзвичайно 

рідкісної патології дитячого віку. 

Результати та їх обговорення 

Клінічний випадок. У 2018 році ди-

тина перебувала на лікуванні у ортопе-

до-травматологічному відділенні КНП 

«Тернопільська обласна дитяча клінічна 

лікарня» Тернопільської обласної ради. 

Батьки надали інформовану згоду на ви-

користання даних дитини для наукового 

дослідження. Вони були повністю про-

інформовані про процес лікування, мож-

ливі наслідки та ускладнення. Пацієнти 

мали право відмовитися від запропоно-

ваного лікування у будь-який момент. 

Батьки та дитина постійно отримували 

необхідну інформацію про стан здоров'я 

під час перебування у стаціонарі. 

Дитина від 4-ї вагітності. Фізіологіч-

ні пологи проходили без особливостей. 

У дитини від першої вагітності виявили 

вроджену ваду нирок: подвоєння правої 

нирки. У дитини від п’ятої вагітності –  
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гідроцефалію. Під час четвертої вагіт-

ності мати перехворіла на токсоплазмоз 

(12-й тиждень). Маса при народженні 

дитини з КТВС склала 2700 г. Дитина 

знаходилася на штучному вигодовуван-

ні починаючи з другого місяця, у зв’язку 

із лактаційним кризом у матері. При на-

родженні виявили сильне потовщення 

та деформацію правої стопи. В процесі 

росту деформація правої стопи посилю-

валася, що унеможливлювало викорис-

тання стандартного взуття. Посилюва-

лася підшкірна венозна сітка на правій 

нижній кінцівці. В процесі росту батьки 

відзначали надмірний ріст великого па-

льця правої стопи, який сильно викрив-

лявся до середини. Дана деформація 

спочатку утруднювала використання зви-

чайного взуття, а згодом унеможливлю-

вала. З метою нормалізації ходи у віці 

трьох років була проведена операція ви-

далення основної, гіпертрофованої, фа-

ланги великого пальця стопи (рис. 1, 2). 

Тоді зміни стопи розцінювалися як окре-

ме захворювання – вроджений парціаль-

ний гігантизм великого пальця. 

 На час огляду даній пацієнтці випов-

нилося 5 років. Маса тіла складала 20 кг, 

зріст 116 см. Дівчинка скаржилася на 

швидку втому, періодичний ниючий біль 

у правій стопі, накульгувала на праву 

ногу. Була наявна виражена асиметрія 

обличчя: права половина лиця була дов-

ша та ширша в порівнянні з лівою поло-

виною. Також була присутня виражена 

асиметрія носо-губного трикутника. Спин-

ка носа була викривлена вправо. Розта-

шування носових ходів та надбрівних 

дуг було асиметричним. Рухи в ший-

ному відділі хребта були в повному об-

сязі, не болючі (рис. 3). 

Права нижня кінцівка була довшою 

у порівнянні з лівою на 1,5 см. Було ви-

значено відхиленні осі хребта вліво, яке 

зникло при усуненні різниці довжини 

кінцівок. Периметр мускулатури право-

го стегна та гомілки був більшим на 1–

1,5 см у порівнянні з лівим. Була присут-

ня виражена гіпертрофія мускулатури 

правої сідниці, сіднична складка була 

опущена. Великий палець правої стопи 

був коротшим на 1 см у порівнянні з ін- 

 

 
Рис. 1. Схема етапу операції. Видалення основної фаланги великого пальця. 

 

 
 

Рис. 2. Порівняльна скіаграма стоп. Стан після операції на правій стопі. 
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Рис. 3. Асиметрична  

черепно-лицева гіпертрофія. 

 

шою кінцівкою, деформований і фіксо-

ваний в положенні приведення під ку-

том до 30 градусів. 

На тильні поверхні правої стопи біля 

основи великого пальця був розташова-

ний післяопераційний рубець (3,0×0,2) 

см, не болючий, не зрощений з оточую-

чими тканинами. Обмеження рухів ве-

ликого пальця стопи не було виявлено. 

Була присутня незначна гіпертрофія дру-

гого пальця правої стопи (видовження 

до 0,5 см). Поперечне склепіння обох 

стоп було зниженим (поперечна плоско-

стопість). На лівій стопі було повне шкір-

не зрощення II та III пальців (рис. 4). Дів-

чинка користувалася стандартним взут-

тям. 

На порівняльній прямій рентгеногра-

мі обох стопи було виявлено подовжен-

ня та потовщення нігтьової фаланги ве-

ликого пальця правої стопи, його варус-

ну деформацію, відсутність основної 

фаланги великого пальця, сумарне вко-

рочення на 1 см. Кісткового зрощення  

II–III пальців лівої стопи виявлено не 

було (рис. 5). 

На правій нозі була виражена судин-

на сітка з ціанотичним відтінком (винна 

пляма) та дрібними гемангіомами, що 

частково поширювалося на попереко- 

 

 
 

Рис. 4. Стан після операції на правій 

стопі: видалення основної фаланги пер-

шого пальця. Варусна деформація пра-

вої стопи, частковий гігантизм  

II пальця. Шкірна синдактилія  

II–III пальців лівої стопи. 

 

 
 

Рис. 5. Пряма порівняльна  

рентгенографія обох стоп.  

Основна фаланга великого пальця  

правої стопи  

видалена оперативним шляхом. 

 

вий відділ спини. Одна велика плоска 

гемангіома овальної форми 2×1 см була  



Медицина сьогодні і завтра 93(2)2024 Medicine Today and Tomorrow 
 

ISSN print 2414-4495, ISSN online 2710-1444, https://msz.knmu.edu.ua, msz.journal@knmu.edu.ua 

 

 

Хірургія 89 Surgery 

 

розташована на задній поверхні правого 

стегна (рис. 6). 

 

 
 

Рис. 6. Гіпертрофія мускулатури правої 

сідниці і стегна. Гемангіома правого 

стегна (стрілка). 

 

При УЗД органів черевної порожни-

ни ліва доля печінки була дещо збіль-

шена. У нирках, підшлунковій залозі, 

сечовому міхурі патології виявлено не 

було.  

На ЕКГ пульс був 80–88 ударів за 

хвилину. Були присутні синусова арит-

мія, розлади внутрішньошлуночкової 

провідності, гіпоксія міокарда. На ЕхоКГ 

було виявлено пролабування клапана 

серця на 6,2 мм з невеликою недостатні-

стю (2,3 см), міксоматично змінена пе-

редсердна стулка мітрального клапана. 

На УЗД щитоподібної залози об’єм її 

права долі складав 1,5 см3, лівої долі – 

1,3 см3, довжина перешийка – 2,5 мм, за-

гальний об’єм – 2,8 см3. 

Результати загального аналізу крові, 

біохімічного аналізу крові, коагулогра-

ми, загального аналізу сечі, аналізу сечі 

за Нечипоренко, ревмопроб були в ме-

жах вікової норми. Також було прове-

дено дуплексне ультразвукове дослід-

ження з кольоровим картуванням веноз-

ної системи обох нижніх кінцівок. 

За результатами вивчення правої 

нижньої кінцівки було встановлено, що: 

 1. глибока венозна система не була 

розширена, була прохідною, клапанний 

апарат – спроможним, за винятком гомі-

лкових вен, які були розширені на 1–2 

мм. Клапанний апарат вен гомілки був 

субкомпенсований. Була виявлена арте-

ріо-венозна фістула в ділянці малого-

мілкового судинного пучка;  

2. суральні вени були дилатовані на 

1 мм. Клапанний апарат був субкомпен-

сований; 

3. підшкірна венозна система була 

прохідною; 

4. остіальний клапан був субкомпен-

сований; 

5. велика підшкірна вена мала діа-

метр 4,3 мм на стегні та 2,7 мм – на го-

мілці; 

6. основний стовбур був розширений, 

клапанний апарат – не спроможний; 

7. малá підшкірна вена мáла діаметр 

2,9 мм. Клапанний апарат був розшире-

ний, субкомпенсований; 

8. парвопоплітеальне гирло було роз-

ширене. Мала підшкірна вена впадала в 

систему венозних синусів сідниці. Ос-

новний стовбур великої підшкірної вени 

був побудований по розсипному типу. 

На рівні верхньої третини гомілки і тилу 

стопи були виявлені судинні мальфор-

мації із скидом крові з артерій у вени; 

9. дослідження перфорантів виявило, 

що комунікаційні вени Гунтера, Додда 

були не спроможні за рахунок артеріо-

венозної фістули міжм’язової артерії ве-

ликої підшкірної вени. 

За результатами вивчення лівої ниж-

ньої кінцівки було встановлено, що: 

1. глибока венозна система не була 

розширена, була прохідною, клапанний 

апарат – спроможним, за винятком гоміл-

кових вен, які були розширені на 1 мм. 

Клапанний апарат вен гомілки був суб-

компенсований. Була виявлена артеріо-

венозна фістула в ділянці малогомілко-

вого судинного пучка; 

2. суральні вени були дилатовані на 1 

мм, клапанний апарат субкомпенсований; 



Медицина сьогодні і завтра 93(2)2024 Medicine Today and Tomorrow 
 

ISSN print 2414-4495, ISSN online 2710-1444, https://msz.knmu.edu.ua, msz.journal@knmu.edu.ua 

 

 

Хірургія 90 Surgery 

 

3. підшкірна венозна система була 

прохідна; 

4. остіальний клапан був субкомпен-

сований; 

5. велика підшкірна вена мала діа-

метр 3,8 мм, побудована по розсипному 

типу; 

6. основний стовбур був розшире-

ним, клапанний апарат – субкомпенсо-

ваним; 

7. мала підшкірна вена мала діаметр 

2,9 мм, була розширеною, клапанний 

апарат – субкомпенсованим; 

8. парвопоплітеальне гирло було роз-

ширене. Було виявлено, що мала підш-

кірна вена впадає в систему венозних 

синусів стегна; 

9. дослідження перфорантів виявило, 

що комунікаційні вени Додда були не 

спроможні через змішаний артеріо-ве-

нозний кровоплин, була наявна фістула 

з артеріями поверхневої мускулатури. 

Отримані дані УЗД судин нижніх кін-

цівок вказували на наявність значних 

судинних мальформацій та субкомпен-

сованих змін клапанного апарату, що 

спричиняло дисбаланс венозного тиску 

і порушення кровообігу. 

Функціональною одиницею венозно-

го русла є клапан, що має стулки на внут-

рішній поверхні судин. Вони нагадують 

кишені та фактично утворюють м’язо-

во-судинний насос, який забезпечує рух 

крові у напрямку до серця, блокує зво-

ротній плин крові, регулює венозний 

тиск, не допускає їх патологічного роз-

ширення та деформації. Неспромож-

ність клапанного апарату вен при скоро-

ченні мускулатури обумовлює дисба-

ланс тиску в глибоких та поверхневих 

венах, що спричиняє венозну недостат-

ність. 

Внаслідок УЗД судин нижніх кінці-

вок було встановлено, що венозна сис-

тема дівчинки має значні судинні маль-

формації. 

Субкомпенсовані зміни клапанного 

апарату лівої кінцівки, були не так вира- 

 жена як правої. Перфоранти правого 

стегна (Гунтера, Додда) верхньої тре-

тини гомілки і стопи обумовлювали зна-

чний скид крові з артеріального руслa 

через артеріо-венозні фістули, були при-

чиною дисбалансу венозного тиску, ди-

латaції венозної мережі, випереджаю-

чого росту м’язів та кісток.  

Пацієнтці був встановлений клініч-

ний діагноз: «Синдром Кліппеля-Тре-

ноне-Вебера. Стан після операції – екс-

терпації основної фаланги великого 

пальця правої стопи. Післяопераційне 

вкорочення I пальця правої стопи на 1 

см. Частковий гігантизм II пальця пра-

вої стопи. Вроджене подовження правої 

ноги на 1,5 см, з незначними функціона-

льними розладами ходи. Повна шкірна 

синдактилія II–III пальців лівої стопи 

без порушення функції. Двобічна попе-

речна плоскостопість. Асиметрична че-

репно-мозкова гіпертрофія. Неструкту-

рований лівобічний сколіоз. Енурез. Ніч-

ні страхи. Пролапс мітрального клапана 

II ступеню з регургітацією». 

Особливість даного синдрому поля-

гає у тому, що судинні мальформації 

уражають багато систем організму під 

маскою великої кількості клінічних про-

явів. Це вимагає тісної співпраці лікарів 

різних профілів для надання оптималь-

ної допомоги таким пацієнтам (хірург, 

стоматолог, гематолог, генетик, педіатр, 

гінеколог, окуліст). 

Черепно-лицева аномалія розвитку 

вимагає ретельного спостереження сто-

матолога, при потребі – корекції зуб-

ного прикусу. 

Догляд за шкірою має велике значен-

ня і направлений на запобігання травм 

шкіри та різноманітних інфекційних ура-

жень. Латентне протікання великого не-

вусу на лівій нозі вимагало динамічного 

спостереження. Дитині були протипока-

зані інтенсивна інсоляція, проведення 

фізіотерапії на кінцівку. З великою обе-

режність було рекомендовано користу-

ватися косметичними засобами (крема- 
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ми, шампунями, милом, парфумами). 

Гемангіома правого стегна підлягала ре-

тельному спостереженню хірурга. Паці-

єнтці було заборонено користування га-

рячими ваннами, сауною, грязьовими 

аплікаціями, родоновими та іншими біо-

логічно активними ваннами. 

Основне лікування КТВС консерва-

тивне, але невеликі гемангіоми підляга-

ють склеротерапії [28], лазерній корек-

ції [29]. Перспективним вважають вико-

ристання мезенхімальних стовбурових 

клітин [30; 31]. Великі, прогресуючі ка-

вернозні гемангіоми усувають хірургіч-

ними методами: використовують про-

шивання ембріональних вен, видалення 

великих венозних вузлів. Планові опе-

ративні втручання повинні здійснюва-

тися з великою обережністю. Перед опе-

рацією (за два тижні) призначають анти-

тромботичну терапію через високі ри-

зики тромбозу вен та тромбоемболії ле-

геневої артерії. 

Неконтрольований, випереджаючий 

ріст правої ноги пацієнтки міг спровоку-

вати неправильне положення кісток 

тазу і викривлення хребта (неструктуро-

ваний сколіоз). Залежно від величини 

подовження ноги були можливі різні ва-

ріанти корекції хребта. Подовження 

ноги до 5 см, як правило, компенсується 

консервативними методами лікування 

з компенсацією браку довжини устіл-

ками, каблучками, ортопедичним взут-

тям. Велика різниця довжини ніг вима-

гає оперативної корекції. Це може бути 

тимчасовий епіфізіодез зон росту труб-

частих кісток, що передбачає корекцію 

деформацій та гальмування надмірного 

росту ноги, вкорочуючі остеотомії, ко-

рекція за допомогою апарату Єлізарова, 

видалення надмірно деформованих та 

збільшених кісток. Часто цей синдром 

супроводжується іншими вродженими 

вадами розвитку кінцівок – полідакти-

лією та/або синдактилією. В процесі рос-

ту ці аномалії мають тенденцію до поси-

лення, особливо в період статевого до- 

 вання. В кожному конкретному випадку 

тип хірургічного втручання підбираєть-

ся строго індивідуально з найменшою 

шкодою для дитини та максимальним 

позитивним результатом [32–34]. 

Для профілактики та стримування про-

гресування варикозу кінцівок застосо-

вують компресійні панчохи, спеціаль-

ний комплекс вправ для покращення 

відтоку крові. Хірургічна корекція здій-

снюється, коли консервативні засоби лі-

кування себе вичерпали. Венозні маль-

формації часто трапляються у товстій 

кишці, і можуть проявитися сильними 

кишковими кровотечами. 

Для медикаментозного лікування КТВС 

застосовують препарат природнього по-

ходження рапаміцин (сіролімус), імуно-

депресант, що інгібує Т-лімфоцити, зу-

пиняє розвиток клітин пухлини, засто-

совується для запобігання відторгнення 

трансплантованого органа [33]. При КТВС 

використовують його інгібуючий ефект 

процесу РІ3К/АКТ/mTOR, що гальмує 

ріст судин. Експериментальні досліджен-

ня показали, що препарат продовжує 

тривалість життя лабораторних тва-

рин та покращує функцію шлунково-

кишкового тракту за рахунок стимуляції 

аутофагії в ентероцитах кишечника [35]. 

Застосування бевацизумабу, талідомі-

ду також є багатообіцяючим [36]. Також 

використовується бевацизумаб (авас-

тин) – протираковий препарат, що міс-

тить моноклональні антитіла. Препарат 

інгібує фактор росту судин (Vascular en-

dothelial growth factor, VEGF) з його ре-

цепторами Flt 1 (VEGFR-1) та KDR 

(VEGFR-2) на поверхні ендотелію су-

дин, що призводить до зниження крово-

постачання пухлини, пригнічує утворен-

ня нових пухлин та судин. Подібний 

ефект спостерігається при застосуванні 

талідоміду. Використання цих препара-

тів вимагає подальшого поглибленого 

вивчення з метою корекції надмірного 

росту пухлин в онкології та вродженої 

патології з неконтрольованим, виперед-  
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жаючим ростом тканин, зокрема, при 

синдромі Кліппеля-Треноне-Вебера. 

 

Прогноз захворювання залежить від 

тяжкості судинних мальформацій, що 

в процесі росту прогресують. Батьки по-

винні знати про можливі ускладнення 

і забезпечити оптимальні умови, та до-

гляд з метою своєчасної корекції вад ро-

звитку. Головну увагу звернути на стан 

шкіри, невідповідність довжини кінці-

вок, антитромболітичну профілактику 

перед плановими операціями. Забезпе-

чити негайне звертання за медичною до-

помогою при гострій шлунково-кишко-

вій кровотечі. 

 

 Висновки 

Синдром Кліппеля-Треноне-Вебера – 

це рідкісне, вроджене захворювання яке 

характеризується поліморфізм клінічних 

проявів, що утруднює його своєчасне 

розпізнавання. Дитячий організм швидко 

росте, тому вади розвитку можуть поси-

люватися. Через це можуть виникнути 

нові судинні ураження в будь-якій топо-

графо-анатомічній частині тіла дитини, 

у зв’язку з цим рекомендований обов’яз-

ковий щорічний моніторинг стану здо-

ров’я. Пацієнти з даною недугою підля-

гають комплексному багатопрофільно-

му лікуванню і тривалому диспансерно-

му спостереженню. 

Конфлікт інтересів відсутній. 
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Protsailo M.D., Dzhyvak V.H., Krycky I.O., Fedorciv O.Ye., Horishniy I.M., Levenets S.S. 

A RARE CASE OF KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER SYNDROME IN A CHILD 

Klippel-Trenon-Weber syndrome is a rare congenital disorder characterized by polymor-

phism of clinical manifestations, including vascular malformations, skeletal deformities, facial 

asymmetry and other developmental anomalies. The study of this syndrome is driven by its 

rarity, complexity of diagnosis and treatment, and significant impact on the quality of life of 

patients. Early diagnosis and adequate surgical intervention can significantly improve the prog-

nosis and reduce the risk of serious complications This is a rare congenital disease characterized 

by a triad of symptoms: angiodysplasia, congenital skeletal anomalies and muscle hypertrophy. 
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This syndrome is caused by a defect in the keratin 13 gene (KRT13), which causes dysfunction 

of cells of ectodermal origin, including keratinocytes, endothelial cells and ectodermal cells. 

Clinical symptoms of the syndrome may include hydrocephalus, congenital kidney defects, 

limb abnormalities, and other pathological changes. Treatment usually depends on the specific 

symptoms and complications and may include surgery, drug therapy, physiotherapy and reha-

bilitation. Understanding the genetic mechanisms and factors that cause the syndrome will al-

low us to develop more effective diagnostic and treatment methods and improve the prognosis 

for patients. The aim of the study was to demonstrate a clinical case of this extremely rare 

paediatric pathology, to show the peculiarities of its diagnosis and treatment. The peculiarity of 

this patient was a deformity (severe thickening) of the right foot at birth. In the process of 

growth, the deformity of the right foot increased, making it impossible to use standard shoes. 

The subcutaneous venous network on the right lower limb became stronger. The course of this 

disease and the treatment performed are described. 

Keywords: syndactyly, hypertrophy, foot, surgery, limb asymmetry, congenital anomaly. 
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