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Введение. Хилезный выпот – скопление хилезной жидкости в различных полостях орга-
низма – является одним из тяжелых клинических проявлений генерализованных лимфатических 
мальформаций или осложнением течения простых лимфатических мальформаций с высо-
ким уровнем неблагоприятных исходов у новорожденных и детей грудного возраста.

Материалы и методы. С 2017 по 2024 г. в хирургическом отделении новорожденных и детей 
грудного возраста ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава России пролечено всего 20 паци-
ентов с хилезным выпотом различной локализации (13 пациентов с хилоперитонеумом и 7 с 
хилотораксом). Возраст пациентов составил от 0 до 347 дней (9 девочек и 11 мальчиков). Всем 
пациентам после выполнения дренирования соответствующей полости проведено диффе-
ренцированное назначение консервативной терапии октреотидом и сиролимусом. 

Результаты. Эффективность консервативной терапии октреотидом составила 70%; при от-
сутствии положительной динамики, что наблюдалось в наиболее тяжелых случаях, при наличии 
отделяемого более 50 мл/кг/сут, назначали иммуносупрессивную терапию сиролимусом до 
купирования лимфореи. Неблагоприятных исходов не отмечалось. 

Заключение. В хирургическом отделении новорожденных и детей грудного возраста впер-
вые в России успешно применена иммуносупрессивная терапия сиролимусом у новорож-
денных и детей грудного возраста с хилезным выпотом, разработана и внедрена в клиническую 
практику схема лечения, применение которой позволило значительно улучшить результаты ле-
чения данной группы пациентов. 
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Introduction. Chylous effusion is an accumulation of chylous fluid in various cavities of the body. It 
can manifestate as a severe complication of either general or simple l m with a high mortality rate in 
newborns and infants.

Materials and methods. During the period from 2017 to 2024, 20 patients with chylous effusion (13 
patients with chyloperitoneum and 7 with chylothorax) were treated in the surgical department of 
newborns and infants of the Surgical department of newborns and infants of the “National Medical 
Research Center of Children’s Health” of the Ministry of Health of the Russian Federation. The age 
of patients ranged from 0 to 347 days (9 girls and 11 boys). All patients underwent drainage and 
conservative therapy with octreotide and sirolimus.

Results. All patients underwent drainage of CT and CP of the corresponding cavity, octreotide 
therapy was prescribed. The efficiency was 70%. No effect which was observed in the most severe 
cases, with discharge fluid of more than 50 ml/kg/day, immunosuppressive therapy with sirolimus was 
prescribed. Lymphorreha was stopped inin all cases. There were no adverse outcomes.

Conclusion. In our Department for the first time in Russia, immunosuppressive therapy with 
sirolimus was successfully used in newborns and infants with chylous effusion. The treatment regimen 
was developed and introduced into clinical practice. The use of our protocol made it possible to 
significantly improve the treatment results for this group of patients. 

Введение. Хилезный выпот – это проявление внутренней лимфореи, характеризуется ско-
плением хилезной жидкости в различных полостях организма: в брюшной полости, плевральной 
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или в полости перикарда. Хилезный выпот является одним из тяжелых клинических проявлений 
лимфатических мальформаций с высоким процентом летальности – до 30–50%, по некоторым 
данным – до 70%. В группе пациентов раннего возраста хилезный выпот различной локализа-
ции особенно быстро приводит к развитию фатальных осложнений, в первую очередь – к во-
дно-электролитным нарушениям, гипоальбуминемии, анемии, лимфопении тяжелой степени 
и иммунодефицитным состояниям в результате выраженных потерь иммуноглобуллинов, коа-
гулопатии [1; 2; 3]. Частота встречаемости хилезного выпота составляет около 1:15000–20000 у 
живорожденных [1; 4; 5]. 

В начальных отделах лимфатических капилляров лимфэндотелиальные клетки сцеплены 
прерывистыми, так называемыми пуговчатыми соединениями и связаны якорными филамен-
тами с внеклеточным матриксом, которые регулируют функцию створчатых клапанов, что по-
зволяет лимфатическим капиллярам быть проницаемыми для большого количества межкле-
точной жидкости, макромолекул и иммунных клеток [6; 7]. 

Далее в крупных лимфатических сосудах эндотелиальные клетки сцеплены более плотны-
ми «молниевидными» соединениями, которые предотвращают утечку лимфы из сосуда. Па-
тология межклеточных соединений может являться одним из триггерных факторов для развития 
хилезного выпота на фоне повышенной проницаемости. Еще одной причиной могут быть нару-
шения в строении лимфангиона, в частности, патология клапанного аппарата, гипоплазия или 
аплазия лимфатических сосудов. 

Хилезный выпот может являться осложнением течения простых лимфатических мальформа-
ций или проявлением генерализованных и диффузных форм лимфатических аномалий [8]. 

В структуре хилезного выпота приня то выделять первичный и вторичный типы [2; 9]. Первич-
ные выпоты обусловлены наличием врожденных пороков развития лимфатической системы, 
то есть аномальной структурой лимфатического дерева или повышенной проницаемостью 
лимфатических сосудов на различных уровнях, либо незрелостью лимфатических сосудов и 
цистерн, что в том числе может приводить к транссудации [3; 5]. Наличие патологии структуры 
лимфатического дерева (расширение или окклюзия сосудов) приводит к развитию лимфоста-
за и повышению внутрисосудистого давления, что в свою очередь способствует лимфорее. [1; 
5; 9]. Возможными механизмами развития патологии строения лимфатического дерева являет-
ся нарушение процессов слияния зачатков, происходящих из эмбриональных вен и из участков 
специализированной мезодермы, неполное созревание Prox1+ эндотелиальных клеток, изме-
нение вектора миграции части данной популяции эмбриональных клеток.  Имеются данные о 
связи хилезного выпота с генетическими синдромами, в первую очередь с синдромом Дауна, 
Клиппеля–Треноне–Вебера, Горэма, Шершевского–Тернера, Реклингхаузена, в том числе в со-
четании с наличием врожденных пороков сердца [1; 10; 11]. Недавние генетические исследо-
вания лимфэндотелиальных клеток, выделенных из выпота при хилотораксе после проведенных 
коррекций врожденных пороков сердца, привели к выводу о наличии сопутствующих субкли-
нических лимфатических аномалий и определили ряд генов-кандидатов [12]. Пороки развития 
лимфатической системы, как правило, характеризуются подострым течением и часто носят 
прогрессирующий характер [9]; таким образом, симптомы заболевания могут отсутствовать к 
моменту рождения, в связи с чем хилезные выпоты, возникающие до 3 месяцев жизни, принято 
считать врожденными [13–15]. 

К развитию вторичного хилезного выпота приводит травматический разрыв лимфатического 
сосуда, повреждения, возникающие в результате оперативного вмешательства или постановки 
центрального венозного катетера, а также при других состояниях, приводящих к повышению 
давления в лимфатических сосудах, например при наличии злокачественных новообразова-
ний [1–3]. В некоторых случаях можно говорить о предрасположенности к развитию вторичного 
хилезного выпота, что может быть результатом незначительных мутаций в генах, отвечающих за 
формирование лимфатической системы. Этот вопрос требует дальнейшего изучения [16].

Цель исследования.  Целью нашего исследования явилось улучшение результатов лечения 
хилезного выпота у новорожденных и детей грудного возраста.

Материалы и методы. За период с 2017 по 2024 г. в хирургическом отделении новорожден-
ных и детей грудного возраста ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава России был пролечено 
всего 20 пациентов с хилезным выпотом, в 13 случаях отмечалось наличие хилоперитонеума и в 
7 случаях – развитие хилоторакса. Возраст пациентов составил от 0 до 347 дней включительно (9 
девочек и 11 мальчиков), в 70% случаев возраст пациентов был до 3 месяцев, что позволило рас-
ценивать хилезный выпот в этих случаях как первичный. Всем пациентам при поступлении был 
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проведен стандартный набор лабораторных исследований, ультразвуковое исследование и 
рентгенография, дренирование соответствующей полости, проводился биохимический и цито-
логический анализ полученной при дренировании жидкости. Критериями хилезного характера 
выпота является содержание триглицеридов в исследуемой жидкости более 0,001×109/л, цитоз 
более 0,001×109/л с преобладанием лимфоцитов до 80–90%. Дренирование соответствующей 
полости выполнялось по стандартным методикам всем пациентам (n=20), назначение парен-
терального питания проводилось в соответствии с клиническими рекомендациями. Во всех слу-
чаях первой линией терапии служило назначение синтетического аналога соматостатина – ок-
треотида. В течение последующих 10–14 дней проводился контроль динамики процесса. Если 
в течение этого периода терапия октреотидом и отмена энтреальной нагрузки не приводили 
к стойкому снижения количества отделяемого, решением врачебной комиссии проводилось 
назначение иммуносупрессивной терапии сиролимусом. За основу в данном случае был взят 
положительный опыт применения терапии сиролимусом при кистозных лимфатических маль-
формациях у детей, а также единичные публикации опыта применения терапии сиролимусом 
при генерализованных лимфатических аномалиях. 

Результаты. В нашей выборке (n=20) в 13 (65%) случаях было отмечено развитие хилоперито-
неума и в 7 (35%) случаях – хилоторакса. 

Таблица 1 
Распределение пациентов по характеру хилезного выпота и эффективности 

консервативной терапии

Возраст 
на момент 
выявления 
хилезного 

выпота

Гес
тацион

ный 
возраст

Масса 
тела при 

рождении

Наличие 
операций 

в анам
незе

После- 
операцион
ные сутки 
на момент 
выявления 
хилезного 

выпота

Коли
чество 

отделяе
мого на 

кг/сутки, 
мл

Эффект 
от терапии 

октреотидом, 
количество 

дней до 
купирования 
лимфореи

Назначение 
сироли

муса, 
количество 

дней до 
купи

рования 
лимфореи

14 35 2950 + 13 7 + 5
122 34 2050 – – 111 – + 12
18 33 1982 + 22 52 + 6
16 35 2900 + 22 49 + 7
10 36 2490 + 7 240 – + 13
4 36 2430 + 4 17 + 8

127 28 800 + 3 15 + 6
35 38 2970 + 15 51 – + 14

122 37 2600 + 12 95 – + 8
0 40 3700 – – 56 – + 8

124 38 3750 + 14 7 + 5
9 38 2260 + 9 18 + 5

14 33 1980 + 14 21 + 8
14 38 4380 + 14 11 + 3
5 35 3750 – – 11 + 6
6 39 3060 – – 45 + 4

37 41 3430 – – 14 + 6
347 39 4600 – – 28 + 5
96 39 4000 – – 56 – + 35
16 39 3340 + 7 17 + 5

Проведена оценка эффективности назначаемой терапии синтетическим аналогом со-
матостатина – октреотидом, исследование предикторов ее неэффективности, поиск других 
способов решения данной проблемы, в частности, внедрение в практическую деятельность 
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нового метода терапии хилезных выпотов у новорожденных и детей грудного возраста – имму-
носупрессивной терапии сиролимусом. Основой для разработки данного метода послужила 
экстраполяция положительного опыта применении сиролимуса для лечения мелко- и крупно-
кистозных лимфатических мальформаций различной локализации.

В нашем исследовании 65% пациентов имели оперативное вмешательство в анамнезе. 
Для определения характеристики хилезного выпота проведен анализ возраста пациентов (70% 
пациентов до 3 месяцев), наличия оперативного вмешательства в анамнезе (65% пациентов 
имели в анамнезе оперативное вмешательство). В результате в 17 (85%) случаях хилезный выпот 
расценен как первичный и в 3 (15%) случаях – как вторичный (табл. 1).

Одной из задач нашего исследования было выявление предикторов неэффективности стар-
товой терапии октреотидом. С этой целью нами был выполнен анализ различных показателей, 
это позволило установить, что количество отделяемого по дренажу у пациентов, у которых тера-
пия октреотидом была значительно ниже эффективна по сравнению с пациентами, которые 
при назначении октреотида не имели тенденции к снижению количества хилезного отделяемо-
го. 

При оценке зависимости вероятности наличия эффекта от терапии октреотидом от суточ-
ного количества отделяемого на кг массы тела с помощью ROC-анализа была получена следу-
ющая кривая (рис. 1).

Таблица 2 
Пороговые значения количества отделяемого

Пороговое 
значение

Чувствительность 
(Se), %

Специфичность 
(Sp), % PPV NPV

95 100,0 50,0 82,4 100,0
56 100,0 83,3 93,3 100,0
52 92,9 83,3 92,9 83,3
51 92,9 100,0 100,0 85,7
18 57,1 100,0 100,0 50,0

Площадь под ROC-кривой составила 0,988 ± 0,032 с 95% ДИ: 0,924–1,000, что позволяет судить 
о статистической значимости модели (p < 0,001).

Пороговое значение количества отделяемого в точке cut-off с наивысшим значением индек-
са Юдена составило 51мл/кг (табл. 2). Наличие количества отделяемого менее 50 мл/кг/сутки 
явилось прогностически благоприятным признаком. Чувствительность и специфичность модели 
составили соответственно 92,9% и 100,0% (рис. 2).

Рис. 1. ROC-кривая, которая характеризует зависимость вероятности эффекта терапии октреотидом от 
количества отделяемого из расчета на кг массы тела
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Согласно полученным в результате проведенного анализа данным, количество отделяемого 
по дренажу в перерасчете на килограмм массы тела является прогностическим признаком 
получения эффекта от терапии октреотидом, количество отделяемого более 50 мл/кг – небла-
гоприятный прогностический признак. 

Обсуждение. Установление причинно-следственных связей при выявлении хилезного выпота 
является сложной задачей. Возникновение хилезного выпота после оперативного вмешатель-
ства, даже в сроки, предполагающие прямую связь патологического процесса с операцион-
ной травмой, не исключает наличия патологии лимфатической системы и, таким образом, 
первичного характера хилезного выпота. 

Послеоперационной лимфорею, как и любое осложнение, мы считали в случае возникно-
вения клинических проявлений в сроки до 30 дней после проведенного оперативного вмеша-
тельства и в возрасте старше 3 месяцев. В остальных случаях лимфорею считали первичной. 

Общепринятого протокола лечения хилезного выпота в настоящий момент не разработа-
но [3; 17; 18]. Целью проводимого лечения является купирование истечения хилезной жидкости, 
восполнение патологических потерь и профилактика инфекционных осложнений [1; 3; 9]. Для 
эвакуации отделяемого показано проведение дренирования соответствующей полости [2; 3; 9]. 
Для уменьшения продукции лимфы назначается питание с полным исключением жиров либо с 
повышенным содержанием среднецепочечных триглицеридов. Среднецепочечные триглице-
риды этерифицируются с глицерином в короткие триглицериды, не связанные с апобелками, и 
при всасывании из кишечника из энтероцитов их отток осуществляется сразу в вены портальной 
системы, минуя лимфатическую систему, тем самым не столь существенно влияя не коли-
чество образующейся лимфатической жидкости. В отличие от них длинноцепочечные жирные 
кислоты в составе хиломикронов транспортируются лимфатической системой и после этого 
попадают в венозное русло большого круга кровообращения. Надо отметить, что даже прием 
воды приводит к увеличению количества лимфы на 20%, поэтому наиболее эффективным мы 
считаем полную отмену энтеральной нагрузки и назначение парентерального питания [1; 9; 15]. 
В некоторых случаях хилезный выпот может быть купирован путем назначения только паренте-
рального питания, что, безусловно, несет в себе риски поражения печени, атрофии кишечника 
в результате длительного парентерального питания и развития инфекционных осложнений, свя-
занных с использованием центрального венозного катетера и стоянием дренажа [2; 3; 9]. 

Назначение производного естественного гормона соматостатина – октреотида в настоящее 
время является наиболее изученным методом терапии при хилезном выпоте. Впервые данный 
метод был применен для лечения хилезного выпота в детском возрасте в 1998 году Рименсбер-
гером [3]. Механизм снижения лимфообразования при применении соматостатина и октрео-
тида достигается за счет уменьшения секреции гормонов желудочно-кишечного тракта (секре-
тина, гастрина), снижения моторики кишечника и висцерального кровотока, однако механизм 
этот не до конца изучен [18; 19]. Кроме того, октреотид увеличивает лимфодренажную способ-
ность за счет увеличения капиллярной фильтрации и скорости сокращения грудного лимфа-

Рис. 2. Анализ чувствительности и специфичности предиктора в зависимости от пороговых значений 
количества отделяемого из расчета на кг массы тела
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тического протока. Назначается препарат в дозировке 5–12 мкг/кг/час в непрерывном режиме 
в отдельный венозный доступ. Согласно некоторым исследованиям, возможно увеличение до-
зировки октреотида до 20 мкг/кг/час. В настоящее время четких рекомендаций по длительности 
терапии октреотидом не существует, согласно литературным данным, продолжительность ис-
пользования достигает 10 недель. В целом эффективной терапия соматостатином и его анало-
гом октреотидом оказывается примерно в 70% случаев ее назначения, что подтверждается дан-
ными проведенного нами исследования. Побочных эффектов при использовании октреотида в 
нашем исследовании не отмечалось, однако ограниченный опыт длительного применения не 
дает возможности в настоящий момент в полной мере оценить безопасность данного метода, 
особенно учитывая наличие публикаций, описывающих развитие некротизирующего энтеро-
колита на фоне введения октреотида, что связано, по-видимому, со снижением кровотока в 
кишечнике за счет увеличения сопротивления сосудов. 

При отсутствии эффекта от консервативной терапии принято рассматривать вопрос об опе-
ративном вмешательстве. Для выявления локализации источника лимфореи в предоперацион-
ном периоде необходимо выполнение лимфографии. У детей грудного возраста применение 
лимфографии ограничено в силу технических трудностей и возможности развития серьезных 
побочных эффектов. В случае верификации источника истечения хилезной жидкости при опе-
ративном вмешательстве возможно наложение швов на поврежденный лимфатический со-
суд, купирование лимфореи в этом случае достигает 85%, однако в случае сложных лимфа-
тических аномалий это часто дает лишь временный или частичный эффект. Когда источник 
лимфореи установить не удается либо имеются множественные дефекты лимфатических со-
судов, применяют различные склерозирующие вещества (фибриновый клей, калиброванный 

Рис. 3. Разработанная схема лечения пациентов с хилезным выпотом

ОТСУТСТВИЕ ПОЛОЖИТЕЛЬНОЙ 
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тальк, тетрациклин, ванкомицин в различных дозировках, бетадин, раствор смеси бетадина с 
раствором декстрозы 40%), что приводит к развитию спаечного процесса. Отсутствие эффекта 
от хирургического лечения у детей грудного возраста обусловлено в большинстве случаев нали-
чием возрастных анатомических особенностей: у детей раннего возраста цистерна грудного 
протока выражена слабо, имеется рассыпной тип строения лимфатического дерева в брюш-
ной полости. Таким образом, клипирование крупных лимфатических сосудов, как правило, не-
эффективно.

В силу отсутствия высокоэффективной консервативной терапии и хирургического лечения 
был необходим дальнейший поиск вариантов купирования хилезного выпота. За основу был 
принят успешный опыт применения иммуносупрессивной терапии сиролимусом в лечении 
различных сосудистых мальформаций, в том числе лимфатических. В настоящее время суще-
ствуют единичные данные об успешном применении сиролимуса в случае хилезного выпота у 
новорожденных и детей грудного возраста. 

Заключение. В результате проведенного исследования была разработана и внедрена в 
практическую деятельность схема для назначения фармакотерапии хилоперитонеума и хило-
торакса у новорожденных и детей грудного возраста. 

Всем пациентам при выявлении свободной жидкости в брюшной или грудной полости по 
данным инструментальных методов исследования показана госпитализация в экстренном 
порядке в стационар хирургического профиля, отмена энтеральной нагрузки, назначение 
парентерального питания по физиологическим потребностям, проведение дренирования 
соответствующей полости. Для определения характера выпота необходимо проведение цито-
логического и биохимического исследования полученной жидкости. При получении жидкости 
в количестве менее 50 мл/кг показано назначение синтетического аналога соматостатина. 
По мере купирования лимфореи дренаж удаляется, энтеральная нагрузка постепенно вос-
станавливается до физиологического объема за счет специализированной смеси с пони-
женным содержанием длинноцепочечных триглицеридов, данная диета соблюдается еще в 
течение 1 месяца, затем проводится постепенное расширение потребления жиров вплоть до 
физиологической нормы. В случае отсутствия эффекта от терапии октреотидом в течение 10–
14 суток проводится назначение иммуносупрессивной терапии в соответствии с критериями 
назначения препаратов «of flabel». После купирования лимфореи терапия сиролимусом про-
должается еще в течение 8–16 недель на фоне соблюдения безжировой диеты. В течение всего 
периода лечения проводится регулярный контроль концентрации препарата в плазме крови с 
целью своевременной коррекции дозы. В дальнейшем проводится постепенное введение жи-
ров до возрастной нормы потребления.
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