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В статье представлен клинический случай врожденной артериовенозной дисплазии – синдрома Паркса 
Вебера-Рубашова правой нижней конечности. Описаны особенности его клинической картины и трудно-
сти диагностики. Подчеркивается, что синдром Паркса Вебера-Рубашова относится к редко встречаемым 
врожденным заболеваниям сосудистой системы, в ряде случаев с отсутствием типичных для него клини-
ческих проявлений и сочетающийся с другой патологией вен. Оптимальным методом диагностики данного 
синдрома является рентгеноконтрастная артериография. В качестве радикального метода его лечения обо-
снована операция открытого разобщения артериовенозных фистул.
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Синдром Паркса Вебера относится к группе 
венозных ангиодисплазий – врожденных поро-
ков развития периферической сосудистой систе-
мы, характеризующихся наличием капиллярных 
мальформаций и артериовенозных фистул. 

Первые упоминания об артериовенозных 
фистулах встречаются в литературе XVIII в.  
и связаны с именем J. Hunter (1737 г.) [1].  
В 1907 г. П. Вебер (P. F. Weber) опубликовал 
свои данные, объединив описанный ранее син-
дром Клиппель-Треноне и все заболевания  
со сходными признаками в одну группу.  
В 1918 г. автор установил у части таких пациен-
тов наличие артериовенозных аневризм [2, 3, 4, 
5]. В 1928 г. белорусский хирург С. М. Рубашов 
обнаружил у лиц с перечисленными выше сим-
птомами множественные артериовенозные соу-
стья и высказал предположение, что они явля-
ются причиной возникновения нарушений, обо-
значенных им как macrosomia partialis congenita. 
В связи с этим в литературе наиболее часто 
встречается название синдрома, обусловленного 
врожденными артериовенозными свищами, как 
болезнь Паркса Вебера-Рубашова [1, 6].

Капиллярные мальформации при синдроме 
Паркса Вебера-Рубашова  в большинстве слу-
чаев представляют собой большие и плоские 
кожные пятна розового цвета. Артериовенозные 
фистулы, как правило, множественные, разного 
диаметра и формы. В зависимости от диаметра 
различают макрофистулы и микрофистулы. По-
следние выявляются только при микроскопи-
ческом исследовании тканей конечности [7, 8]. 
Артериовенозные  фистулы чаще располагаются 
в области поверхностной бедренной и подколен-
ной артерии, по ходу большеберцовой артерии. 
Значительная часть артериальной крови при 
наличии свищей поступает в венозное русло, 
минуя капиллярную сеть, что приводит к кисло-
родному голоданию тканей и нарушению в них 
обменных процессов. Сброс артериальной кро-
ви через артериовенозные свищи обуславливает 
повышение давления крови в венах, постепенно 
увеличивает нагрузку на сердце с его расшире-

нием и декомпенсацией сердечной деятельности 
[9].

Окончательно причины развития синдрома 
Паркса Вебера-Рубашова не установлены. Ряд 
авторов рассматривают его как результат му-
таций в гене RASA1, который кодирует белок 
p120-RasGAP, участвующий в передаче хими-
ческих сигналов из внеклеточного простран-
ства к ядру клетки. Вместе с тем, каким именно 
образом эти изменения приводят к специфиче-
ским сосудистым аномалиям у лиц с синдромом 
Паркса Вебера-Рубашова, не установлено [1]. 

Клиническая симптоматика заболевания 
представлена удлинением нижней конечности и 
гипертрофией ее мягких тканей, наличием вари-
козно-расширенных поверхностных вен на ко-
нечности, нередко пульсирующих. У пациентов 
отмечается повышение температуры кожи пора-
женной конечности. Над местом расположения 
артериовенозных соустий при аускультации 
выслушивается непрерывный систоло-диасто-
лический шум [10, 11, 12]. Нарушения микро-
циркуляции, связанные с регионарными гемо-
динамическими расстройствами, в большинстве 
случаев приводят к образованию кровоточащих 
язв и некрозов в дистальных отделах конечно-
стей. Нередко отмечается гипертрихоз и гипер-
гидроз на стопе и голени [1, 6, 13]. 

Лечение синдрома Паркса Вебера-Рубашова 
хирургическое и заключается в разобщении ар-
териовенозных свищей или их эндоваскулярной 
эмболизации. Однако в ряде случаев даже пере-
вязка нескольких крупных соустий не гаранти-
рует хороших результатов, так как в пораженной 
конечности остаются множественные микрофи-
стулы, являющиеся причиной рецидивов, что 
требует поиска новых способов их лечения [9, 
11, 14, 15]. 

В рассматриваемом случае пациент Т.,  
1995 года рождения, поступил в плановом по-
рядке в отделение гнойной хирургии ГОКБ с 
жалобами на наличие длительно не заживающей 
трофической язвы на голени правой нижней ко-
нечности, чувства зуда в области язвы, тяжесть 
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в правой голени после обычной физической на-
грузки. Считает себя больным в течение послед-
них 11 месяцев, когда после получения травмы в 
быту правой голени (удар) в ее нижней трети на 
медиальной поверхности образовался раневой 
дефект 2×2 см. Несмотря на проводимые регу-
лярные перевязки с разными препаратами (хлор-
гексидин, мазь солкосерил), этот дефект посте-
пенно увеличивался в размерах. Через 2 месяца 
от момента травмы правой голени дополнитель-
но образовалась язва на передней поверхности 
нижней трети голени. С диагнозом: I87.0. Пост-
тромбофлебитический синдром, стадия деком-
пенсации венозной гемодинамики, трофические 
язвы правой голени, пациент лечился амбулатор-
но и стационарно по месту жительства, где ему 
дважды с интервалом в 2 месяца выполнялась 
безуспешная аутодермопластика  язв. Ввиду без-
успешности проводимого лечения пациент был 
консультирован сосудистым хирургом, который 
рекомендовал выполнение УЗИ сосудов нижних 
конечностей. При его выполнении установлено 
наличие расширения ствола большой подкож-
ной вены (БПВ) на голени, больше выраженное 
в ее средней трети. Глубокие вены прослежи-
вались на всем протяжении с состоятельным 
клапанным  аппаратом. Для дообследования и 
лечения пациент был госпитализирован в отде-
ление гнойной хирургии УЗ «ГОКБ». При посту-
плении общее состояние пациента удовлетвори-
тельное. Артериальное давление – 120/80 мм рт. 
ст., пульс – 72 удара в минуту. Живот мягкий, 
безболезненный при пальпации. Правая голени 
отечна. Ее объем в средней трети на 2 см пре-
вышает объем левой голени. Кожные покровы 
средней и нижней трети правой голени преиму-
щественно по передне-медиальной поверхности 
цианотичны. Визуально при УЗИ анги-
осканировании определяется расшире-
ние ствола БПВ на голени. Подкожные 
вены в диаметре 1 см, легко спадаются 
при пальпации и не содержат тромбов.  
На медиальной поверхности нижней 
трети правой голени имеется трофиче-
ская язва  размером 3×3×0,5 см. Тро-
фическая язва несколько меньших раз-
меров (2×4×0,5 см) локализуется на 
передней поверхности нижней трети 
голени. Язвенные дефекты с участками 
некроза по краям, покрыты фибрином. 
Кожные покровы в окружности язв ма-
церированы. Выставлен предваритель-
ный диагноз: I77.3 Мышечная и соеди-
нительнотканная дисплазия артерий: 
артериовенозные свищи правой голени 
(синдром Паркса Вебера-Рубашова), 
трофические язвы правой голени. Паци-
енту выполнено УЗИ органов брюшной 
полости. Печень – размеры не увеличе-
ны, контуры ровные, эхоструктура од-
нородная, мелкозернистая, эхогенность 
паренхимы в норме, очаговых образо-
ваний нет. Брюшной отдел аорты – на 
уровне бифуркации 17 мм. Желчный 
пузырь не увеличен, стенки не уплот-

нены. Внутрипеченочные протоки не расшире-
ны. Поджелудочная железа по форме и разме-
рам сохранена, контуры ровные, эхоструктура 
однородная, эхогенность в норме. Вирсунгов 
проток не расширен. Произведена бедренная 
пункционная рентгеноконтрастная артериогра-
фия справа. Установлено, что артерии правой 
нижней конечности без стенозирования. На го-
лени определяется артериовенозный сброс в ее 
верхней и средней трети из задней большебер-
цовой артерии (ЗББА) в БПВ. Глубокие вены 
голени не контрастируются. Учитывая жалобы, 
анамнез заболевания, результаты физикально-
го осмотра, лабораторных и инструментальных 
методов обследования, выставлен клинический 
диагноз: I77.3. Мышечная и соединительноткан-
ная диcплазия артерий: артериовенозные свищи 
правой голени (синдром Паркса Вебера-Рубашо-
ва), трофические язвы правой голени. Пациент 
оперирован.

В ходе операции из типичного медиального 
доступа выделена ЗББА в средней и нижней тре-
ти правой голени. На этом уровне между берцо-
выми венами и ЗББА обнаружены, пересечены и 
перевязаны 4 артериовенозные фистулы диаме-
тром до 2 мм и 6 артериовенозных фистул мень-
шего диаметра.  Обнаружены также две фистулы 
в диаметре до 3 мм между ЗББА и БПВ в верхней 
и нижней трети голени. Все фистулы взяты на 
зажимы, пересечены и перевязаны (скелетиза-
ция ЗББА на протяжении 20 см). При дальней-
шей ревизии в нижней трети голени в проекции 
медиально расположенной трофической язвы 
обнаружен крупный венозный перфорант диа-
метром 1.5 см между одной из задних больше-
берцовых вен и БПВ, проходящей в области дна 
язвы. Произведена его субфасциальная перевяз-

 1 
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Рисунок . – Операция открытого разобщения артериовенозных 
фистул и венозного перфоранта: выделение задней большеберцо-

вой артерии (1), артериовенозных свищей (2) и венозного 
 перфоранта (3)
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ка с удалением ствола БПВ на бедре и голени по 
Троянову-Тренделенбургу-Бэбкоку. Гемостаз. 
Послойный шов раны. Асептические повязки. 
Эластическое бинтование нижней конечности.

В послеоперационном периоде пациенту про-
водилось общепринятое консервативное лече-
ние (антибиотикотерапия – гентамицин;  ненар-
котический анальгетик – кеторолаг; венотоник 
– венолекс;  дезагрегант – аспикард – в терапев-
тических дозах; местное использование меди-
цинского эластического трикотажа; перевязки; 
ФТЛ; ЛФК). 

К моменту завершения раннего послеопера-
ционного периода отмечено заживление трофи-
ческой язвы, расположенной на передней по-
верхности нижней трети правой голени. Трофи-
ческая язва на медиальной поверхности правой 
голени уменьшилась более чем на 50%. Пациент 
выписан на амбулаторное лечение в удовлетво-
рительном состоянии.

При контрольном осмотре через 3 и 6 меся-
цев установлено исчезновение чувства тяжести 
и распирания в правой голени после физиче-

ской нагрузки и полное заживление трофиче-
ских язв. Пациент вернулся к активной трудовой 
деятельности.

Выводы
1. Синдром Паркса Вебера – Рубашова – ред-

кое заболевание, протекающее в большинстве 
случаев с клинической симптоматикой,  сходной 
с клинической картиной декомпенсированной 
хронической венозной недостаточности вслед-
ствие варикозной болезни и/или посттромбофле-
битического синдрома,  ведущим методом диф-
ференциальной диагностики которых является 
бедренная рентгеноконтрастная ангиография. 

2. Возможно сочетание врожденных артерио-
венозных свищей с функционирующими перфо-
рантами между глубокой и поверхностной вено-
зными системами нижних конечностей. 

3. Операцией выбора в данном клиническом 
случае синдрома Паркса Вебера-Рубашова с хо-
рошими отдаленными результатами стало  от-
крытое разобщение артериовенозных соустий.
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CLINICAL CASE OF PARKES-WEBER-RUBASHOV SYNDROME 
1Ioskevich N. N., 2Zhdonec S. V., 2Pakulnevich U. F., 2Korelo S. I.

1Educational Institution «Grodno State Medical University», Grodno, Belarus 
2Healthcare Institution «Grodno Regional Clinical Hospital», Grodno, Belarus

A clinical case of one variant of congenital venous angiodysplasia – Parkes Weber-Rubashov syndrome of the 
right lower extremity is presented in the article. The features of its clinical presentation and diagnosis difficulties 
are described. The analysis of the scientific data and own clinical observation showed that Parkes Weber-Rubashov 
syndrome belongs to the rare congenital disease of the vascular system, in some cases with the absence of typical 
clinical manifestations and combination with other disorders of the venous system. The best method for diagnosing the 
syndrome is radiopaque arteriography. The separation of the patent’s arteriovenous fistulas is justified as a radical 
method of its surgical treatment.

Keywords: Parkes Weber-Rubashov syndrome, venous angiodysplasias, arteriovenous fistulas, operation of 
separation of patent’s arteriovenous fistulas.


