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Первичная кишечная лимфангиэктазия – редкое заболевание, причиной которого является 
расширение лимфатических сосудов кишечника с формированием белоктеряющей энтеропа-
тии. К основным признакам патологии относят отеки (вплоть до анасарки), лимфедему, диарею, 
лимфопению, гипопротеинемию, дефицит жирорастворимых витаминов. При осложненном 
течении заболевания возможно развитие B-клеточной лимфомы. Учитывая многообразие 
клинических проявлений, а также тяжесть заболевания, в т.ч. потенциальную малигнизацию, 
необходима ранняя диагностика заболевания для подбора специализированной диеты и прове-
дения поддерживающего лечения, которые улучшают качество жизни пациентов и дальнейший 
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прогноз. В статье представлено клиническое наблюдение ребенка 2 лет 6 месяцев с лимфостазом 
правой верхней конечности, отмечающимся с рождения. Пациентке проведено комплексное 
лабораторное и инструментальное обследование, в ходе которого были выявлены выраженная 
гипопротеинемия, множественные рассеянные кишечные лимфангиэктазии слизистой оболоч-
ки тонкой кишки, на основании чего установлен диагноз болезни Вальдмана. Ребенку подобрана 
низкожировая диета с преобладанием в рационе среднецепочечных триглицеридов, назначена 
поддерживающая терапия, на фоне которых отмечена выраженная положительная динамика 
состояния. Описание клинического случая демонстрирует важность комплексной оценки состоя-
ния детей с лимфостазом конечностей для ранней верификации диагноза первичной кишечной 
лимфангиэктазии и своевременного назначения терапевтических вмешательств. 

Ключевые слова: первичная кишечная лимфангиэктазия, болезнь Вальдмана, экссудативная 
энтеропатия, лимфостаз, лимфопения, гипопротеинемия. 

Цит.: Е.А. Кулебина, А.Н. Сурков, А.О. Анушенко, Г.Б. Мовсисян, Е.Ю. Дьяконова, Е.А. Рославцева, 
М.М. Лохматов, К.А. Куликов. Сочетание лимфостаза верхней конечности и первичной 
кишечной лимфангиэктазии (болезни Вальдмана) у ребенка 2,5 лет. Педиатрия. 2019; 98 (6): 
240–245.

E.A. Kulebina, A.N. Surkov, A.O. Anushenko, G.B. Movsisyan, E.Yu. Dyakonova, 
E.A. Roslavtseva, M.M. Lokhmatov, K.A. Kulikov  

THE  COMBINATION  OF  UPPER  LIMB  LYMPHEDEMA  
AND  PRIMARY  INTESTINAL  LYMPHANGIECTASIA  

(WALDMANN  DISEASE)  IN  A  2,5-YEAR-OLD  CHILD  

National Medical Research Center of Children’s Health, Moscow, Russia

Primary intestinal lymphangiectasia is a rare disease caused by the expansion of intestine lymphatic 
vessels with the formation of protein losing enteropathy. The main signs of pathology include 
edema (up to the anasarca), lymphedema, diarrhea, lymphopenia, hypoproteinemia, deficiency of 
fat-soluble vitamins. With a complicated disease course, the development of B-cell lymphoma is 
possible. Considering the variety of clinical manifestations and disease severity, including potential 
malignancy, early diagnosis is necessary to select a specialized diet and provide supportive treatment 
that improves the quality of life of patients and further prognosis. The article presents the clinical 
observation of a child of 2 years 6 months old with lymphostasis of the right upper limb, noted 
since birth. The patient underwent a comprehensive laboratory and instrumental examination, 
that revealed pronounced hypoproteinemia, multiple disseminated intestinal lymphangiectasias of 
small intestine mucosa, and Waldmann disease was diagnosed. A low-fat diet with a predominance 
of medium chain triglycerides in the diet and maintenance therapy were prescribed to the child, 
that lead to pronounced positive dynamics. The description of the clinical case demonstrates 
the importance of a comprehensive assessment of children with limb lymphostasis condition for 
early verification of primary intestinal lymphangiectasia diagnosis and timely appointment of 
therapeutic measures.

Keywords: primary intestinal lymphangiectasia, Waldmann disease, exudative enteropathy, 
lymphostasis, lymphopenia, hypoproteinemia.

Quote: E.A. Kulebina, A.N. Surkov, A.O. Anushenko, G.B. Movsisyan, E.Yu. Dyakonova, E.A. Roslav-
tseva, M.M. Lokhmatov, K.A. Kulikov. The combination of upper limb lymphedema and primary 
intestinal lymphangiectasia (Waldmann disease) in a 2,5-year-old child. Pediatria. 2019; 98 (6): 
240–245.

Первичная кишечная лимфангиэктазия (болезнь 
Вальдмана) – редкое заболевание, характеризующее-
ся расширением лимфатических сосудов в кишеч-
нике, что приводит к потере лимфы через просвет 
тонкой кишки с развитием протеинтеряющей энте-
ропатии, ведущей к лимфопении, гипоальбуминемии 
и гипогаммаглобулинемии [1]. Заболевание обычно 
диагностируют до 3 лет, но описаны случаи выявле-
ния патологии у детей более старшего возраста [2]. 
Распространенность неизвестна: к настоящему вре-
мени в мире описано около 500 детей с лимфангиэк-
тазией кишечника, что обусловливает невозможность 
эпидемиологического расчета частоты заболевания. 

Имеются отдельные сообщения о семейных формах 
заболевания [3, 4]. Основное проявление патологии 
– отечный синдром: отек от умеренного до тяжело-
го, в т.ч. анасарка (плевральный выпот, перикар-
дит, асцит). Кроме того, среди признаков заболевания 
можно выделить недостаточную прибавку массы тела, 
диарею, дефицит жирорастворимых витаминов вслед-
ствие мальабсорбции. У некоторых пациентов имеет 
место лимфедема конечностей [5–7]. 

Диагноз подтверждают при эндоскопическом 
исследовании тонкой кишки с биопсией ее слизи-
стой оболочки и морфологической оценкой [8–11]. 
Дифференциальную диагностику необходимо прово-
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дить с кишечной лимфомой, болезнью Уиппла, болез-
нью Крона, туберкулезом кишечника, саркоидозом 
или системным склерозом [12]. В литературе опи-
сано развитие у пациентов с болезнью Вальдмана 
В-клеточных лимфом, ограниченных желудочно-
кишечным трактом (ЖКТ) (желудок, двенадцати-
перстная, тощая, подвздошная кишка) [13, 14]. 

Ключевая позиция терапии первичной кишеч-
ной лимфангиэктазии – диета с низким содержанием 
жиров, с обогащением рациона среднецепочечными 
триглицеридами. Отсутствие жира в потребляемой 
пище предотвращает избыточную продукцию лимфы 
в лимфатических сосудах тонкой кишки, тем самым 
предупреждая их разрыв с последующей потерей 
лимфы. Среднецепочечные триглицериды абсорби-
руются непосредственно в кровоток воротной вены, 
минуя лимфатические сосуды, что способствует луч-
шему усвоению жиров и последующей продукции  
энергии с их участием [15, 16]. Поддерживающее 
лечение – инфузии альбумина, целью которых явля-
ются восполнение дефицита белка и уменьшение 
выраженности отечного синдрома. В рефрактерных 
случаях описано эффективное применение октреоти-
да, при этом механизм его действия при первичной 
кишечной лимфангиэктазии изучен недостаточно [17, 
18]. В случае локализованного поражения тонкой 
кишки возможно проведение хирургической резек-
ции участка лимфангиэктазии [19].

Цель описания клинического случая – продемон-
стрировать важность комплексной оценки состояния 
детей с лимфостазом конечностей для ранней верифи-
кации диагноза и своевременного назначения специ-
ализированной диеты, проведения заместительной 
инфузионной терапии, что улучшает прогноз и суще-
ственно повышает качество жизни пациентов. 

Клиническое наблюдение

От родителей пациентки получено письменное 
добровольное информированное согласие на публика-
цию описания клинического случая (дата подписания 
– 4.06.2018).

Пациентка В., возраст 2 года 6 мес. Из анамнеза 
известно, что наследственность по заболеваниям ЖКТ 
отягощена: у матери хронический гастродуоденит. 
Ребенок от матери 26 лет, отца 29 лет, от I беремен-
ности, протекавшей физиологически. Роды самостоя-
тельные, на сроке 39 недель. Масса тела при рождении 
3500 г, длина тела 51 см, оценка по шкале APGAR 8/9 
баллов. Физическое и нервно-психическое развитие 
в соответствии с возрастом. Грудное вскармливание 
с рождения до 6 месяцев. С первых дней жизни обра-
щало на себя внимание увеличение размеров живота. 
На 3-и сутки постнатального периода отмечена асим-
метрия ладоней. В 4 месяца по данным клинического 
анализа крови, проведенного перед плановой вак-
цинацией, зарегистрирована лимфопения 1,2•109/л 
(норма 4–13,5•109/л). В возрасте 6 месяцев после 
перенесенной ротавирусной инфекции проведено УЗИ 
органов брюшной полости: выявлены гепатомегалия, 
диффузное утолщение стенок ободочной кишки, боль-
шое количество жидкостного содержимого в просвете 
кишечника. С 11 месяцев, по данным биохимического 
анализа крови, неоднократно была зафиксирована 

гипопротеинемия до 40 г/л (норма 56–75 г/л). После 
12 месяцев жизни периодически наблюдается разжи-
женный стул до 4 раз в сутки, без примесей; ночных 
дефекаций не отмечается. Сохраняется увеличение 
размеров живота, прогрессирует асимметрия верхних 
конечностей – в возрасте 2 лет правые ладонь и пред-
плечье значительно увеличивались в объеме. По месту 
жительства исключена целиакия: антитела классов 
IgA, IgG к глиадину и тканевой трансглутаминазе в 
сыворотке крови отрицательные. Ребенку по месту 
жительства установлен диагноз: «Лимфостаз правой 
верхней конечности». 

В связи с сохраняющимися жалобами на увеличе-
ние размеров живота, объема правой верхней конеч-
ности, периодически разжиженный стул до 4 раз в 
сутки, после исключения кишечной непроходимости 
и болезни Гиршпрунга в хирургическом отделении 
с неотложной и плановой помощью ФГАУ «НМИЦ 
здоровья детей» в возрасте 2 лет 6 месяцев ребенок 
госпитализирован в гастроэнтерологическое отделе-
ние с гепатологической группой. При осмотре (рис. 1): 
масса тела 13,5 кг, рост 88 см – физическое раз-
витие среднее, гармоничное (SDS роста –0,36, SDS 
веса –0,17). Обращали на себя внимание выраженная 
асимметрия верхних конечностей – отек правых ладо-
ни, предплечья, плеча, а также увеличенный в объеме 
выступающий живот. При пальпации – положитель-
ный симптом флюктуации. Нижняя граница печени 
выступала на 2 см ниже края правой реберной дуги, 
край ее эластичный, селезенка не пальпировалась. 
Окружность живота 59 см (25-й центиль – 46,3 см; 
75-й центиль – 50,8 см). 

По данным анализа крови зафиксированы лим-
фопения до 1,14•109/л, гипоальбуминемия до 22 г/л, 
гипопротеинемия до 38 г/л, концентрация IgG была 
менее 2 г/л. 

УЗИ органов брюшной полости: желчный пузырь, 
поджелудочная железа, селезенка – без патологии. 
Печень имеет размер выше среднего, левая доля 55 
мм (норма для роста 80–89 см – 45,7±3,3 см), правая 
доля 105 мм (норма для роста 80–89 см – 73,6±6,8 см), 

Рис. 1. Внешний вид пациентки В. (а, б): большой высту-
пающий живот, лимфатический отек правой верхней 
конечности.

а б
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контур ровный, паренхима однородная, средней эхо-
генности. Воротная вена 6 мм, печеночные вены не 
изменены. Петли тонкой и толстой кишки расшире-
ны, с большим количеством жидкостного содержи-
мого средней эхогенности, перистальтика не усилена, 
визуализируется межпетлевая свободная жидкость в 
незначительном количестве, в полости малого таза в 
умеренном количестве (визуально около 20–30 см3).

Эзофагогастродуоденоскопия (рис. 2): слизистая 
оболочка (СО) тела и свода желудка розовая, гладкая; 
в антральном отделе очагово гиперемирована, уме-
ренно отечна; СО двенадцатиперстной и тощей кишки 
гиперемирована, отечна, определяются множествен-
ные рассеянные крупные и мелкие, очагово-слив-
ные лимфангиэктазии белесого цвета, складки отеч-
ны. Взята биопсия СО двенадцатиперстной и тощей 
кишки, проведено морфологическое исследование 
(рис. 4): фрагмент СО тонкой кишки с высокими вор-
синами. В собственной пластинке СО незначительная 
лимфоплазмоцитарная инфильтрация. Отмечается 
резкое расширение лимфатических сосудов в соб-
ственной пластинке СО и отдельных ворсин. Имеются 
фрагменты лимфатических фолликулов.

Для исключения сопутствующего поражения 
нижних отделов ЖКТ ребенку проведена колоноско-
пия (рис. 3): осмотрено около 15 см подвздошной 
кишки, просвет сохранен, свободно расправляется 
при инсуффляции, СО розовая, умеренно отечная с 
умеренно выраженной лимфофолликулярной гипер-
плазией, ворсинчатый слой визуально прослеживает-
ся, определяются множественные крупные лимфанги-
эктазии белесого цвета, большинство из которых рас-
положено над лимфоидными фолликулами, складки 
тонкие, циркулярные, несколько сглажены за счет 
отека. Остальные отделы – эндоскопическая картина 
соответствует возрастной норме. 

Клинический диагноз: первичная кишечная лим-
фангиэктазия (болезнь Вальдмана). Экссудативная 
гипопротеинемическая энтеропатия. Лимфостаз пра-
вой верхней конечности.

Учитывая характер течения заболевания, прово-
дилась дифференциальная диагностика между целиа-
кией, воспалительными заболеваниями кишечни-
ка. На момент поступления, с учетом выраженной 
гипопротеинемии, лимфопении по данным анамнеза, 
изолированного отека правой верхней конечности, 

нельзя было исключить кишечную лимфангиэкта-
зию. Диагноз верифицирован на основании совокуп-
ности данных анамнеза, физикального, лабораторного 
обследований и данных эндоскопической картины с 
последующим морфологическим подтверждением. 

Ребенок проконсультирован диетологом, подо-
брана низкожировая высокобелковая диета с добав-
лением в рацион среднецепочечных триглицеридов 
и жирорастворимых витаминов. Рекомендованный 
рацион: мясо – кролик, конина, курица, индейка в 
отварном виде, птицу очистить от кожи. Нежирная 
рыба: минтай, ледяная рыба, лемонема, навага, окунь 
речной, карась, треска, пикша, судак, хек, щука, 
налим, навага, судак – в отварном, запеченном виде. 
Яйца – только яичный белок. Молочные продукты: 
обезжиренное молоко, кефир, йогурты <1% жирно-
сти, обезжиренное соевое молоко (<1% жирности), 
обезжиренный творог (0–1%), сыр до 2% жирности. 
Супы на воде (овощные, крупяные). Хлебобулочные 
изделия: любой несдобный хлеб, лаваш, сухие хлеб-
цы, хлебные палочки, простые сушки, крупы любые, 
макаронные изделия без добавления яиц, кукурузная, 
рисовая, пшеничная крупа, хлопья, мюсли (без шоко-
лада). Овощи: свежие, замороженные, отварные, кон-
сервированные без добавления жира или соуса, кар-
тофель – отварной, печеный, пюре на воде или обез-

а б

Рис. 3. Эндоскопическая картина слизистой оболочки 
подвздошной кишки (а, б) пациентки В. 2 лет 6 месяцев: 
слизистая оболочка розовая, умеренно отечная с уме-
ренно выраженной лимфофолликулярной гиперплазией, 
ворсинчатый слой визуально прослеживается, определя-
ются множественные крупные лимфангиоэктазии беле-
сого цвета, большинство из которых расположено над 
лимфоидными фолликулами.

Рис. 4. Гистологическое исследование слизистой оболоч-
ки тонкой кишки пациентки В.: расширенный лимфати-
ческий капилляр в ворсине слизистой оболочки.
Ув. 400, окраска гематоксилином и эозином.

а б

Рис. 2. Эндоскопическая картина СО двенадцатиперстной 
(а) и тощей (б) кишки пациентки В. 2 лет 6 месяцев: СО 
двенадцатиперстной и тощей кишки гиперемирована, 
отечна, определяются множественные рассеянные круп-
ные и мелкие, очагово-сливные лимфангиэктазии беле-
сого цвета.
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жиренном молоке. Фрукты, ягоды – любые свежие, 
замороженные, консервированные, сухие, фруктовые 
соки, компоты, морсы в любом виде. Сладости и десер-
ты: сахар, сиропы, варенье, джем, мед, конфеты без 
жира – фруктовая (немолочная) карамель, мармелад, 
фруктовое желе, кисели, пирожное из яичного белка: 
«безе», «меренги», мороженое – из обезжиренного 
молока (замороженный йогурт) или «замороженный 
сок», «фруктовый лед». 

В качестве источника жиров в рацион добавлена 
высокоэнергетическая эмульсия среднецепочечных 
триглицеридов. 

Из питания полностью исключены следующие 
нижеперечисленные продукты. Мясо: говядина и 
баранина, свинина в любом виде, жареное на масле 
мясо и птица, бульоны необезжиренные, курица и 
индейка с кожей, жареная курица, утка, гусь. Рыба: 
лососевые – семга, кета, горбуша, чавыча, кижуч, 
форель, осетрина, севрюга, белуга, стерлядь, сельдь, 
сайра, сардины, скумбрия, палтус, килька, мойва, 
зубатка, пеламида, сом, угорь; икра, шпроты, любая 
рыба, жареная на масле, любые рыбные консервы в 
масле. Субпродукты: ветчина, колбасы, сосиски, коп-
ченая колбаса, паштеты, мясные деликатесы. Яйцо и 
молочные продукты: яичный желток, цельное, кон-
центрированное, сгущенное, сухое молоко, все обыч-
ные сыры, творог свыше 2% жирности, сливки, сме-
тана. Масла: кокосовое, пальмовое масло, сливочное 
масло, животный жир (лярд), сало, маргарины, майо-
незы, заправки на основе желтка, сметаны, сливок, 
соусы на основе цельного молока, сливочного масла, 
любые орехи, шоколад. Хлебобулочные изделия: сдоб-
ные сорта выпечки (с добавлением яиц, маргарина 
или масла), изделия из слоеного теста (круассаны, 
пирожки и пр.), сдобное печенье, печенье – крекеры 
с маргарином, готовые кексы, торты, бисквиты, пон-
чики, пироги с кремом и др., чипсы, попкорн. Супы: 
на крепком, жирном бульоне, супы с добавлением 
сметаны, сливок, животного жира, куриной кожи, 
яиц. Овощи, фрукты, десерты: жареные (на сливоч-
ном масле или сале), овощи с добавлением масла, 
сыра, сливочного крема, соуса, жареный картофель, 
фруктовые консервы и десерты со сливками, смета-
ной, мороженым, маслом, соевые батончики, ириски, 
сливочное мороженое, пломбир.

С заместительной целью для поддержания онко-
тического давления плазмы крови проводились регу-
лярные инфузии альбумина человеческого 20% 50 мл 
№ 3, иммуноглобулина человека нормального 2,5 г (50 
мл) № 3 с периодичностью 1 раз в 3 месяца. 

Хирургическое лечение – резекция пораженных 
участков тонкой кишки вследствие тотального ее 
поражения не представляется возможной.

На фоне соблюдения специализированной диеты 
и проводимого лечения состояние ребенка с положи-
тельной динамикой в виде уменьшения окружности 
живота с 59 до 54 см, количества свободной жидкости 
в брюшной полости по данным ультразвукового кон-
троля, плотности отека правой верхней конечности. 
Однако при лабораторном обследовании сохранялась 
тенденция к гипопротеинемии и гипоальбуминемии: 
через 3 месяца после курса заместительной терапии 

сывороточная концентрация альбумина 26,6 г/л, 
общего белка – 43 г/л, в связи с чем требуются регу-
лярные заместительные инфузии с целью поддержа-
ния онкотического давления плазмы.

Лимфангиэктазия кишечника – тяжелое хрони-
ческое заболевание, требующее длительной диеты 
с ограничением жиров и преобладанием в рационе 
среднецепочечных триглицеридов. Отек конечностей 
может привести к инфекционным осложнениям (цел-
люлит), поэтому необходимо соблюдение следующих 
рекомендаций: ношение повязки с низким растяже-
нием, регулярный ручной лимфатический дренаж, 
уход за кожей, эластичные чулочно-носочные изде-
лия. В этом случае прогноз может быть относительно 
благоприятным, однако описаны случаи малигни-
зации – формирование лимфомы. Ребенок должен 
регулярно наблюдаться специалистами – детскими 
гастроэнтерологами, сосудистыми хирургами. 

Обсуждение. Клинический пример демонстрирует 
сочетание первичной лимфангиэктазии кишечника и 
порока развития лимфатических сосудов правой верх-
ней конечности с развитием лимфедемы. Первые при-
знаки заболевания были классическими для первич-
ной лимфангиэктазии кишечника, а именно: диарея, 
увеличение размеров живота, гипопротеинемия, гипо-
альбуминемия, лимфопения. В последующем диагноз 
был подтвержден путем эзофагогастродуоденоеюноско-
пии с осмотром двенадцатиперстной и тощей кишки 
с взятием биоптатов СО и оценкой их патоморфоло-
гом. Указанный диагностический путь с проведением 
эндоскопического и морфологического исследований 
описан в 86% имеющихся публикаций [20] и является 
«золотым стандартом» диагностики первичной лим-
фангиэктазии кишечника [24]. 

Представленное клиническое наблюдение подчер-
кивает важность ранней верификации диагноза для 
начала специфической диеты – как первой линии 
терапии данной патологии [20]. Ранняя коррекция 
питания полезна в большинстве случаев, особенно в 
педиатрической практике. Всем пациентам требуется 
низкожировая диета (примерно 15–20% от общего 
суточного калоража, при этом 60% калорийности 
жиров должно быть обеспечено среднецепочечными 
триглицеридами) с дополнительной дотацией жирора-
створимых витаминов [21, 22]. 

Первичная кишечная лимфангиэктазия – забо-
левание, которое диагностируется в возрасте до 3 лет 
[23]. Тем не менее, сообщается также о случаях позд-
ней диагностики [23, 24], что, по нашему мнению, 
может быть обусловлено недостаточной информиро-
ванностью врачей на этапе оказания первичной меди-
цинской помощи, а также труднодоступностью специ-
ализированной педиатрической медицинской помощи 
в виде проведения эзофагогастродуоденоеюноскопии 
и морфологического исследования СО. 

Рекомендации по лечению первичной лимфанги-
эктазии в настоящее время недостаточно четко опре-
делены из-за редкости заболевания, что обусловли-
вает невозможность проведения рандомизированных 
клинических исследований [20]. Основой лечения 
кишечной лимфангиэктазии является диета с низким 
содержанием жиров и добавлением среднецепочеч-
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ных триглицеридов, жирорастворимых витаминов, а 
также инфузии альбумина при необходимости [22, 25, 
26]. Представленное клиническое наблюдение демон-
стрирует хороший ответ на диетотерапию. Согласно 
данным литературы, у большинства пациентов специ-
ализированная диета позволяет получить контроль 
над заболеванием, однако 20% пациентов нуждаются 
в терапии второй линии: октреотид и полное парен-
теральное питание. Рецидивы первичных симптомов 
наблюдаются в 1/4 случаев из-за несоблюдения диеты 
[20]. Осложнение, такое как лимфома, наблюдается в 
8% случаев, что подчеркивает важность регулярного 
медицинского наблюдения пациентов.

Заключение. Описание данного клинического 
случая демонстрирует важность комплексной оценки 
состояния детей с лимфостазом конечностей. Следует 
обращать особое внимание на случаи асимметричного 
характера поражения, в сочетании с признаками лим-

фопении и гипопротеинемии. Учитывая характер забо-
левания, необходима ранняя верификация диагноза с 
целью своевременного назначения специализирован-
ной диеты и проведения заместительной инфузионной 
терапии, что улучшает прогноз выживаемости пациен-
тов и существенно повышает качество жизни. 
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