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Введение
Синдром такоцубо (СТ) считается редким забо-

леванием, клинически скрывающимся под маской 
острого коронарного синдрома [1]. Однако исходное 
баллонирование апикального уровня левого желу-
дочка (ЛЖ) (преимущественное поражение) и отсут-
ствие стойких нарушений локальной сократимости 
при проведении эхокардиографии (ЭхоКГ) в  ди-
намике позволяет подтвердить диагноз [2]. Оценка 
продольной деформации (longitudinal strain, LS) мо-
жет быть полезна как для дифференциальной диа-
гностики СТ и острого инфаркта миокарда (бассейн 
передней нисходящей артерии), так и для прогнози-
рования сердечно-  сосудистых осложнений [3].

Цель: дать комплексную эхокардиографическую 
характеристику сердца при СТ в  течение 1 месяца 
наблюдения. 

Клинический случай
Пациентка Е. 67  лет доставлена в  клинику 

(день 1) с жалобами на боль давящего характера за 

001 ДИНАМИКА ДЕФОРМАЦИИ МИОКАРДА У ПАЦИЕНТА 
С СИНДРОМОМ ТАКОЦУБО (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)
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Для синдрома такоцубо по данным эхокардиографии (ЭхоКГ) характерны баллонирование апикального уровня лево-
го желудочка и отсутствие стойких нарушений локальной сократимости при динамическом наблюдении. В доступной 
современной литературе предложено недостаточно информации о  продольной деформации (longitudinal strain, LS) 
миокарда при этом заболевании. Представленный клинический случай демонстрирует полное восстановление LS 
левых отделов сердца в течение 1 месяца наблюдения при их исходном значительном снижении. 

Ключевые слова: синдром такоцубо, острый коронарный синдром, эхокардиография, продольная деформация.

грудной, слабость, потоотделение, чувство трево-
ги. Настоящее ухудшение состояния произошло на 
фоне физической нагрузки, психо эмоционального 
напряжения. Ишемическая болезнь сердца не ве-
рифицирована, болевой синдром ранее не описы-
вает. Острый инфаркт миокарда, нарушения рит-
ма сердца, нарушение мозгового кровообращения 
отрицает. Артериальная гипертония длительно 
с  максимальным уровнем артериального давле-
ния до 180/... мм рт.ст., адаптирована к  100-120/... 
мм рт.ст. Регулярно лекарственных препаратов не 
принимает. Проведено лабораторное исследование 
(табл.  1), интерпретирована электрокардиограмма 
(ЭКГ) (отрицательный зубец Т в V4-V6). Проведена 
экстренная коронароангиография (КАГ): ангио-
графических данных за стенотическое поражение 
коронарных артерий нет, дистальные отделы изви-
ты, истончены. Поставлен диагноз ‘ИБС. Инфаркт 
мио карда без подъема сегмента ST (без формиро-
вания зубца Q) апикально-  боковой локализации, 
тип 2’. 

Таблица 1. Динамика лабораторных показателей в течение пе   риода госпитализации
Параметр День 1 День 2 День 14
Тропонин I, нг/л 12 824 (в 16:37) 9 087 (в 20:20) -
КФК-МВ, Ед/л 62,7 51,4 -
NT-proBNP, пг/мл - 2 045 -
СРБ, мг/л 1,1 - 2,3
ОХС, ммоль/л 6,6 - 4,9
ЛНП, ммоль/л 4,1 - 2,5
ТГ, ммоль/л 0,70 - 1,2

Примечание: КФК-МВ — МВ-изофермент креатинкиназы, ОХС — общий холестерин; ЛПВП — липопротеины высокой плотности, 
ЛНП  — липопротеины низкой плотности, ТГ  — триглицериды, СРБ  — C-реактивный белок; NT-proBNP  — N-terminal pro-brain 
natriuretic peptide (N-терминальный фрагмент мозгового натрийуретического пептида). 
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При проведении эхокардиографии (ЭхоКГ) 
(день 2, 5) выявлена дискинезия миокарда верхуш-
ки ЛЖ, акинезия/гипокинезия  — среднего уров-
ня ЛЖ, гиперкинезия  — базального уровня ЛЖ. 

Обращает внимание асинергия ЛЖ, не связанная 
с  бассейном кровоснабжения коронарных артерий 
сердца. Обнаружено значительное снижение LS 
(табл. 2, рис. 1). 

Таблица 2. Динамика показателей эхокардиографии (стационарный, амбулаторный этапы)
Параметр День 2 День 5 День 28
ФВ ЛЖ, % 42 45 64
КДО ЛЖ, мл 112 102 91
иоЛП, мл/м2 36 36,6 30,4
МЖП, мм 10 10 10
СДЛА, мм рт.ст. 52 50 26
Трикуспидальная регургитация, степень тяжести II II I
Индекс асинергии, % 2,25 2,06 1,0
GLS, % -11,2 -11,8 -25,9
LASr, % -13,7 -23,4 -30,6
RV FWS, % -32,5 -28,4 -28,2

Примечание: ФВ  — фракция выброса, ЛЖ  — левый желудочек, КДО  — конечный диастолический резерв, иоЛП  — индекс объе-
ма левого предсердия, МЖП — межжелудочковая перегородка, СДЛА — систолическое давление легочной артерии; GLS — global 
longitudinal strain (глобальная продольная деформация), LASr — left atrial reservoir strain (деформация фазы резервуара левого пред-
сердия), RV FWS — right ventricle free wall strain (деформация свободной стенки правого желудочка). 

Учитывая данные ЭхоКГ, сумму баллов шка-
лы InterTAK [3] (74 балла, прогнозируемая вероят-
ность СТ >90%) сложилось мнение о развившемся 
СТ. При выписке рекомендовано: тикагрелор 90 мг, 
ацетилсалициловая кислота 75  мг, зофеноприл 
3,75 мг, бисопролол 2,5 мг, торасемид 5 мг, аторва-
статин 40 мг.

Продолжено динамическое наблюдение в  ам-
булаторном порядке с  целью подтверждения СТ. 

ЭхоКГ выполнено по истечении 1 месяца (от мо-
мента госпитализации) (табл.  2, рис.  1): сократи-
тельная функция ЛЖ удовлетворительная, зон аси-
нергии миокарда не обнаружено. Через 3 месяца 
проведена стресс-  ЭхоКГ с  горизонтальной вело-
эргометрической пробой — тест отрицательный, на 
высоте нагрузки зон асинергии ЛЖ не выявлено. 
Выполнено суточное мониторирование ЭКГ: дина-
мики сегмента ST не обнаружено. 

Рис. 1 Динамика морфофункционального состояния левых отделов сердца. 

Левая панель (2 день наблюдения). Полярная карта ЛЖ с обширным угнетением LS; 4-камерная позиция апикального доступа — ви-
зуализация дискинезии верхушки ЛЖ, дилатации ЛП, повышения среднего давления в полости ЛП (снижение LASr). 

Центральная панель (5 день). Специфический паттерн поражения ЛЖ ‘evil eye’ — снижение LS преимущественно апикального уровня 
ЛЖ; увеличение LASr до референсного значения. 

Правая панель (28 день). Полное восстановление сократимости ЛЖ; LASr превышает референсное значение. 
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Принято решение отменить двой  ную антитром-
боцитарную терапию, снизить дозу аторвастатина 
до 20  мг в  сутки, принимая во внимание целевые 
и имеющиеся на настоящий момент показатели ли-
пидного спектра. 

Обсуждение
Для СТ характерен специфический паттерн по-

ражения ЛЖ, при котором происходит угнетение 
LS апикального уровня ЛЖ [3], что согласуется 
с нашими данными (рис. 1). Также выявлена связь 
снижения деформации фазы резервуара левого 
предсердия (left atrial reservoir strain, LASr) с  вну-
тригоспитальными осложнениями течения СТ [4]. 
Согласно нашим данным, учитывая тяжесть трику-
спидальной регургитации и  признаки умеренной 
легочной гипертензии, угнетение LASr (следова-
тельно, повышение среднего давления в ЛП) может 
являться центральной характеристикой острой сер-
дечной недостаточности  — связующей компонен-
той левых и правых отделов сердца (табл. 2). 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Все большее число исследований демонстрирует, что сахарный диабет (СД) является важным фактором риска, влияю-
щим на клиническую тяжесть широкого спектра инфекций. Нарушение регуляции популяций и активности иммун-
ных клеток, наблюдаемое у людей с СД, играет решающую роль в усугублении тяжести заболевания. Примечательно, 
что диа бет является одним из сопутствующих заболеваний, связанных с заболеваемостью и смертностью от COVID-19. 
В  данной статье рассмотрен клинический случай тяжелого течения COVID-19 на фоне диагностированного раннее 
сахарного диабета 1 типа (СД1) у ребенка 16-ти лет. Диагноз СД1 установлен 15 лет назад, декомпенсаций за это время 
не было. На фоне положительного теста на SARS-CoV-2 на 3-й день болезни появилась одышка, выраженная слабость. 
При обследовании в приемном отделении: глюкоза крови (17,78 ммоль/л), КОС — декомпенсированный кетоацидоз 
(рН 7,16), в гемограмме (лейкоцитоз — 17,1×109/л, в анализе мочи: кетоны >8, глюкоза >55 ммоль/л. На фоне проведе-
ния комплексной терапии (противовирусной, антибактериальной, гормональной, симптоматической, кислородотера-
пии через лицевую маску) отмечалась положительная динамика — лихорадка купировалась через 5 дней (на 12 день 
болезни), уменьшение степени поражения легких до единичных очагов по типу "матового стекла" на 16 день болезни, 
нормализация в клиническом анализе крови. На 20 день болезни пациентка выписана домой с выздоровлением.
По нашему мнению, тяжелое течение инфекции COVID-19 обусловлено нарушенной регуляцию иммунной системы 
с аномальными цитокиновыми реакциями и непропорциональным количеством иммунных клеток у пациентов с СД1. 
Необходимо акцентировать внимание на подобных клинических случаях для формирования понимания патогенети-
ческих особенностей̆ СД1 и выработки тактики лечения таких пациентов.

Ключевые слова: сахарный диабет 1 типа, COVID-19, кетоацидоз, патогенез, клинический случай.

Введение
Существуют определенные патогенетические 

взаимосвязи между сахарным диабетом 1  типа 
(СД1) и COVID-19. Как известно, вирусные инфек-
ции повышают риск развития СД1, а недавние отче-
ты предполагают, что COVID-19 увеличивает часто-
ту возникновения СД1 диабетического кетоацидоза 
у  детей [1]. Было показано, что РНК-вирус, несу-
щий COVID-19 приводит к серьезным нарушениям 
со стороны клеточного и гуморального иммунитета, 
которые могут провоцировать аутоиммунные реак-
ции, в  том числе против β-клетки поджелудочной 
железы [2, 3].

Для оптимизации индивидуальных терапевтиче-
ских подходов, необходимо четкое понимание пато-
генетических особенностей СД1. Так, в  приведен-
ном клиническом случае, установленный раннее 
СД1 привел к  тяжелому течению коронавирусной 
инфекции у ребенка.

Клинический случай
Девочка В., 16  лет поступила в  приемное от-

деление клиники Педиатрического университета 
с  жалобами на повышение температуры, слабость. 
Наблюдается эндокринологом с  диа гнозом сахар-

ный диабет 1 типа в течение 15 лет. Декомпенсаций 
не было, диету соблюдает, постоянно находится 
на инсулинотерапии. Из анамнеза болезни извест-
но, что накануне отмечалось повышение темпе-
ратуры тела до 37,5  С. На 3-й день болезни поя-
вилась одышка, выраженная слабость, гликемия 
14  ммоль/л. Самостоятельно ввела инсулин 8 ЕД 
(Инсулин лизпро). Бригадой СМП госпитализиро-
вана в стационар. При обследовании: глюкоза кро-
ви (17,78  ммоль/л), КОС  — декомпенсированный 
кетоацидоз (рН 7,16, рСО2 — 23,5, ВЕ — 19, Na+ — 
128 ммоль/л, К+ — 3,6 ммоль/л), в гемограмме (лей-
коцитоз — 17,1×109/л с нейтрофилезом, Нв — 147 г/л, 
в  анализе мочи: кетоны >8, глюкоза >55  ммоль/л. 
Экспресс-тест на SARS-CoV-2 положительный, 
в  связи с  чем переведена в  инфекционное отделе-
ние СПбГПМУ. Контакт с больными COVID-19 от-
рицает. Состояние при поступлении по совокупно-
сти данных среднетяжелое. Самочувствие удовле-
творительное. Не лихорадит. Катаральных явлений 
не наблюдалось. Кашля нет. Рвоты не было. В лег-
ких — дыхание жесткое, проводилось во все отделы, 
хрипов нет. Одышки нет. SpO2 98-99%. Перкуторно 
укорочений нет. ЧСС — 127 в  мин. Живот мягкий, 
безболезненный, доступен глубокой пальпации, 
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печень и  селезенка не увеличены. Стул и  диурез 
в  норме. При обследовании — в  гемограмме (ней-
трофилез  — метамие лоциты 1%, палочкоядерные 
нейтрофилы — 8%, сегментоядерные — 66%, СОЭ — 
65  мм/час), повышенный уровень СРБ (6,10  мг/л) 
и  Д-димера (559 нг/мл). На рентгенограмме лег-
ких  — без очагово-  инфильтративных изменений. 
В динамике заболевания на 7 день болезни (5 день 

госпитализации) ухудшение состояния: жалобы на 
"нехватку воздуха", повышение температуры тела до 
38,5–39,0  С, одышка, снижение SpO2 до 87-90%. 
В  крови — высокий уровень СРБ (81 — 89,3  мг/л). 
На мультиспиральной компьютерной томограмме 
МСКТ грудной клетки — воспалительные измене-
ния с  объемом вовлечения легочной ткани около 
80% (КТ-4) (рис. 1). 

На фоне проведения комплексной терапии 
(противовирусной, антибактериальной, гормональ-
ной, симптоматической, кислородотерапии через 
лицевую маску) отмечалась положительная дина-
мика — лихорадка купировалась через 5 дней (на 12 
день болезни), уменьшение степени поражения лег-
ких до единичных очагов по типу "матового стекла" 
на 16 день болезни, нормализация в  клиническом 
анализе крови, уровня СРБ (3,50  мг/л), Д-димера 
(246 нг/мл). На 20 день болезни пациентка выписа-
на домой с  выздоровлением. Дальнейший прогноз 
благоприятный.

Обсуждение
Результаты, полученные в  ходе активного изу-

чения последствий дебюта СД1 в раннем возрасте, 
актуализируют проблему течения сопутствующих 

заболеваний. При любых вирусных инфекциях 
успешное устранение вирусной нагрузки во многом 
зависит от согласованных действий врожденной 
и  адаптивной иммунной системы при СД1. В  кон-
тексте COVID-19  тяжелое прогрессирование забо-
левания описывается задержкой реакции гамма -
интерферона с  длительным гипервоспалительным 
состоянием и снижением количества клеток CD4+ 
и  CD8+ [4,5], активность NK-клеток также сни-
жается [6]. Согласно данным зарубежных авторов, 
повышенный уровень глюкозы подавляет проти-
вовирусный ответ [7]. Независимо от вовлечения 
эндотелиальных клеток, первоначальная задержка 
реакции гамма-  интерферона вместе с  гипервоспа-
лительной реакцией у людей с диабетом может усу-
губить "цитокиновый шторм" и  увеличить тяжесть 
заболевания COVID-19 [8].

Рис. 1 Результаты мультиспиральной компьютерной томографии пациентки на 7 день болезни. Во  спа -
лительные изменения около 80% легочной ткани (КТ-4).
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Заключение
Представляется необходимым акцентирование 

внимания на подобных клинических случаях для 
формирования понимания патогенетических осо-
бенностей СД, повышенной настороженности в от-
ношении таких пациентов, выработки грамотной 
тактики лечения с обязательным катамнестическим 
контролем.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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003 ПАЦИЕНТ С БРОНХОЭКТАЗАМИ И ПЕРВИЧНЫМ 
ИММУНОДЕФИЦИТОМ (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Соколова Е. С., Атаман К. С.
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Одним из актуальных вопросов современной пульмонологии является этиология бронхоэктазов. В данном клиниче-
ском случае отражается долгий процесс диагностики бронхоэктазов и рецидивирующих пневмоний, этиологией кото-
рых являлся первичный вариабельный иммунодефицит. Представляя данный клинический случай, стоит обратить 
внимание врачей первичного звена на своевременную диа гностику общего вариабельного иммунодефицита (ОВИД), 
что могло бы предотвратить возникновение бронхоэктазов и  рецидивирующих пневмоний. Данный клинический 
случай уникален тем, что первоначальной причиной бронхоэктазов и рецидивирующих пневмоний явился ОВИД. 

Ключевые слова: клинический случай, бронхоэктазы, антибиотикотерапия, P.aeruginosa, рецидивирующая пневмония, 
первичный вариабельный иммунодефицит.

Временная шкала

Клинический случай
Мужчина 30 лет, инженер, поступил в отделении 

пульмонологии с  жалобами на кашель с  трудноот-
деляемой вязкой гнойной мокротой, одышку при 
незначительной физической нагрузке (mMRC 3), 
рецидивирующую лихорадку до 38 С.

В  2018 г. пациент перенес внебольничную дву-
стороннюю пневмонию, после чего стал отмечать 
частые рецидивирующие пневмонии, чередующи-
еся с  верхнечелюстным синуситом, сопровождаю-
щиеся лихорадкой до 39-40 С, гнойной мокротой.

В  октябре 2022 г. перенес COVID-19 (площадь 
поражения легких по данным мультиспиральной 
компьютерной томографии (МСКТ) 25%, лечение 
в условиях стационара). Далее, в декабре 2022 г. пе-
ренес внебольничную двустороннюю пневмонию 
(площадь поражения по МСКТ 25-50%).

В  январе 2023 г. был госпитализирован в  отде-
ление пульмонологии с  диагнозом: "Двусторонняя 
полисегментарная пневмония, COVID-19" (в посе-
ве мокроты C. albicans 104 КОЕ). Далее, в  феврале 
2023  г. лечился в  стационаре с  повторной COVID-
19-ассоциированной пневмонией, которая пол-
ностью разрешилась. В  апреле 2023 г. повторная 
внебольничная двусторонняя полисегментарная 

пневмония, в  мокроте выделен P. аeruginosa, диа-
гностирован сепсис, спленомегалия, острый лекар-
ственный гепатит. 

В мае 2023 г. рецидив лихорадки до 40 С, кашель 
с отхождением мокроты с кровью, появилась одышка, 
на МСКТ легких появление новых зон консолидации 
легочной ткани сливного характера в  обоих легких. 
Госпитализирован в  пульмонологическое отделение 
УКБ 4 Сеченовского университета для обследования 
и определения дальнейшей тактики лечения.

Анамнез жизни: пациент отрицает  вредные при -
вычки, непереносимость лекарственных препа-
ратов, аллергический анамнез не отягощен. Ин -
фекционные заболевания отрицает. Перене сенные 
заболевания: хронический гастрит, дуо де но гаст-
ральный рефлюкс; хронический верхнечелюстной 
синусит, оперативное лечение в  2022  г.; острый 
эпидидимит слева в 2021 г.; лекарственный ге патит.

На момент осмотра пациента: температура те-
ла 37,5  C. Тоны сердца приглушены, ЧСС 72 уд. 
в 1 мин. АД 120/70 мм рт.ст. В легких жесткое ды-
хание, сухие хрипы, крепитация в  нижних отделах 
легких с  обоих сторон. Частота дыхательных дви-
жений 18 в 1 мин. Сатурация в покое при дыхании 
комнатным воздухом 96%. 
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Были проведены следующие лабораторные ис-
следования:

В анализе крови: лейкоциты 13,06 10×9/л (норма 
4-11 10×9/л), эритроциты 6,07 10×12/л (норма 4,3-
6,1 10×12/л), абсолютное количество лимфоцитов 
5,74 10×9/л (норма 1,0-3,7 10×9/л), С-реактивный 
белок 73,5 мг/л (норма 0-5 мг/л). Выявлено сниже-
ние сывороточной концентрации всех классов им-
муноглобулинов: иммуноглобулин А: 0,01 г/л (нор-

ма 0,9-4,5 г/л), иммуноглобулин G: 0,21 г/л (норма 
7-17 г/л,) иммуноглобулин М: 0,07 г/л (норма 0,5-
3,5 г/л). Остальные показатели находятся в  преде-
лах референсных значений.

Был проведен скрининг основных субпопуля-
ций лимфоцитов, на котором отмечены признаки 
первичного иммунодефицита, требующего дооб-
следования у  аллерголога-  иммунолога и  медицин-
ского генетика (рис. 1).

Рис. 1 Скрининг основных субпопуляций лимфоцитов.

Были проведены инструментальные исследова-
ния: по данным спирометрии выявлена умеренная 
бронхиальная обструкция, положительная проба 
с бронхолитиком. По данным УЗИ брюшной поло-
сти выявлена спленомегалия (131×62  мм, площадь 
86 см2). При ЭХО-КГ дилатации и зон гипо- и аки-
неза не выявлено, сократительная функция мио-
карда не снижена, СДЛА 20  мм рт.ст. При МСКТ 
легких описаны картина хронического бронхита, 
участки фиброателектазов с расширенными субсег-
ментарными бронхами во всех долях правого легко-
го, медиастинальная лимфоаденопатия.

По результатам диагностики пациенту была на-
значена следующая схема лечения:

Инфузионно: меропенем + ципрофлоксацин 
внутривенно капельно в течении 10 суток.

Ингаляционно через небулайзер: фенотерол 
20 мкг+ ипратропия бромид 50 мкг, гипертони-
ческий раствор NaCl, колистиметат 100000 Ед. 
Немедикаментозная терапия: виброакустический 
массаж грудной клетки аппаратом VibroLung. При 
проведении терапии нежелательных побочных яв-
лений не было.

Таким образом, на основании данных анамне-
за, жалоб, осмотра, данных лабораторных и инстру-
ментальных методов исследования был установлен 
основной диагноз: Первичный иммунодефицит: об-
щий вариабельный иммунодефицит. Бронхоэктазы 
средней и нижней доли правого легкого.

Осложнения: Рецидивирующая полисегментар-
ная двусторонняя внебольничная пневмония.

Сопутствующие: Хронический гастрит, дуодено-
гастральный рефлюкс. Хронический верхечелюст-
ной синусит, оперативное лечение в 2022 г. 

Пациент был выписан с улучшением состояния 
и по завершению лечения пневмонии, согласно ре-
комендациям, был направлен на заместительную 
терапию иммуноглобулинами.

Таким образом, у  пациентов с  бронхоэкта-
зами при первичном обращении необходимо 
исключать дефекты гуморального звена имму-
нитета (исследовать концентрацию общих Ig A, 
M, G). Своевременная заместительная терапия 
позволяет улучшить качество жизни и  прогноз 
пациентов.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Фибрилляция предсердий является крайне распространенным нарушением ритма и  часто сочетается с  синдромом 
обструктивного апноэ сна. На настоящий момент известно, что наличие нарушений дыхания во сне снижает эффек-
тивность всех видов лечения фибрилляции предсердий. Согласно литературным данным, апноэ связано с увеличени-
ем частоты рецидивов аритмии после кардиоверсии и радиочастотной аблации. В данной работе представлен клини-
ческий случай пациента с персистирующей формой фибрилляции предсердий, безуспешными попытками радиоча-
стотной аблации устьев легочных вен в  анамнезе. При дополнительном обследовании у  пациента верифицирован 
синдром обструктивного апноэ сна тяжелой степени, инициирована респираторная поддержка, на фоне которой 
зарегистрировано спонтанное восстановление синусового ритма с последующим длительным удержанием в динамике.
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Введение
Синдром обструктивного апноэ сна (СОАС) 

является крайне распространенным заболева-
нием и  относится к  факторам риска развития 
сердечно  сосудистой патологии. Исследования 
показывают, что распространенность фибрилля-

ции предсердий (ФП) у  больных СОАС состав-
ляет до 5%, в сравнении с 0,41% среди населения 
в целом [1]. Обращает внимание малочисленность 
работ, посвященных связи апноэ с  конкретными 
формами ФП и  влиянию СРАР-терапии на про-
грессирование аритмии.

Временная шкала

Клинический случай
Пациент 62  лет с  ожирением 2 степени (ИМТ= 

35,4  кг/м2), анамнезом гипертонической болезни 
и  пароксизмальной формы фибрилляции предсер-
дий с  частыми пароксизмами, безуспешными по-
пытками радиочастотной аблации устьев легочных 
вен от 2014, 2018 г., на постоянной антикоагулянтной 
(табл. Ривароксабан 20 мг) и антиаритмической тера-
пии препаратом IC класса (табл. Пропафенон 150 мг 

3 раза в сутки), обратился амбулаторно с жалобами на 
эпизоды повышения артериального давления, пере-
бои в работе сердца, не купирующиеся в течение по-
следних 3 месяцев. При активном опросе выявлены 
жалобы на храп, дневную сонливость.

При обследовании на ЭКГ: ритм фибрилляция 
предсердий с  ЧЖС 91 уд. в  мин. По результатам 
эхокардиографического исследования индекс объ-
ема левого предсердия 24,5 мл/м2, выявлены уме-
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ренная гипертрофия и диастолическая дисфункция 
левого желудочка, значимой клапанной патологии 
не обнаружено. В  рамках верификации ишеми-
ческой болезни сердца как причины нарушений 
ритма выполнена МСКТ-коронароангиография: 
признаков кальциноза коронарных артерий не вы-
явлено. Учитывая длительность пароксизма ФП, 
отсут ствие гемодинамической нестабильности, по-
казаний к экстренному восстановлению синусово-
го ритма не определено. Произведена коррекция 
терапии: назначены бета-блокаторы в  минималь-
ной дозе, рекомендована плановая госпитализация 
для выполнения кардиоверсии. С  учетом высоко-
го рис ка наличия апноэ сна выполнено респира-
торное мониторирование, по результатам которого 
выявлен синдром обструктивного апноэ сна тяже-
лой степени (индекс апноэ-  гипопноэ (ИАГ) 50,2 
в час), максимальная длительность апноэ 57 секунд, 
средний уровень сатурации  — 94,2%, минималь-
ный — 70%. Определены показания к  проведению 
СРАР-терапии. На фоне эффективной (ИАГ 2,7 
в час) респираторной поддержки в течение 1 месяца 
зарегистрировано спонтанное восстановление си-
нусового ритма (подтвержденное ЭКГ), купирова-
лись жалобы на храп, уменьшилась выраженность 
дневной сонливости, улучшилось качество сна, 
нормализовались цифры артериального давления. 
На фоне регулярного использования СРАР в тече-
ние последующих 6 месяцев — пароксизмы ФП не 
рецидивировали, улучшилось качество жизни, про-
должено наблюдение в динамике.

Обсуждение
Во многих исследованиях, посвященных изуче-

нию распространенности ФП у  пациентов с  диа-
гностированным апноэ сна, показана достоверная 
связь между этими заболеваниями. Согласно реко-
мендациям Европейского общества кардиологов по 
диагностике и лечению пациентов с фибрилляцией 
предсердий (2020) СОАС является одним из этио-
логических факторов развития ФП и  способствует 
прогрессированию данного нарушения ритма [2].

Отмечено, что частота отсутствия адекватно-
го ответа на фармакологическое лечение ФП уве-
личивается пропорционально росту степени тя-
жести апноэ [3]. На настоящий момент показано, 
что наличие подтвержденного СОАС связано с бо-
лее высокой частотой возобновления ФП после 
кардио версии путем электроимпульсной терапии 
[4]. Кроме того, имеются многочисленные литера-
турные данные об увеличении частоты рецидивов 

ФП после катетерной аблации у пациентов с ожи-
рением при сочетании с синдромом обструктивного 
апноэ сна [5]. Представленные данные демонстри-
руют, что наличие нарушений дыхания во сне сни-
жает эффективность всех видов лечения ФП.

Эффективное использование СРАР-терапии, 
согласно литературным источникам, способствует 
устранению хронической гипоксии, нормализации 
уровня артериального давления, снижению скоро-
сти процессов ремоделирования миокарда, и,  та-
ким образом, удержанию синусового ритма [6, 7]. 
Представляется разумным проведение направлен-
ного скрининга среди пациентов, имеющих ФП, 
с  целью выявления эпизодов апноэ. При наличии 
документированного СОАС рекомендуется ини-
циировать лечение, направленное на коррекцию 
эпизодов апноэ (постоянное положительное давле-
ние в дыхательных путях) [2]. Эффективная СРАР-
терапия не только устраняет симптомы, связанные 
с СОАС, но и оказывает положительный эффект на 
частоту возникновения и переносимость пароксиз-
мов ФП, а  также, вероятно, способ ствует восста-
новлению и удержанию синусового ритма.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Фибрилляция и трепетание предсердий могут быть проявлениями кардиотоксичности некоторых противоопухолевых 
препаратов. Фибрилляция предсердий, связанная с  химиотерапией, ассоциирована с  неблагоприятными исходами. 
Кроме того, в два раза возрастает частота тромбоэмболий у онкологических пациентов с впервые возникшей мерца-
тельной аритмией. Всё это указывает на важность своевременного выявления и  лечения данного нарушения ритма 
у онкологических пациентов. Мы представляем клинический случай пациента 59 лет с плоскоклеточным раком ниж-
ней трети пищевода. После первого курса полихимиотерапии по схеме TPF у пациента возникла фибрилляция пред-
сердий, которая была выявлена с  помощью одноканального монитора электрокардиограммы в  чехле смартфона 
(CardioQVARK). Ранее эффективность данного монитора в выявлении фибрилляции предсердий уже была доказана. 
Дистанционный мониторинг во время химиотерапевтического лечения позволит своевременно выявить раннее разви-
тие кардиотоксичности и назначить необходимое лечение.

Ключевые слова: фибрилляция предсердий, кардиотоксичность, дистанционный мониторинг сердечного ритма, одно-
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Введение
Фибрилляция предсердий (ФП) и трепетание пред-

сердий (ТП) могут быть проявлениями кар дио то-
ксичности некоторых противоопухолевых препаратов 
[1]. Фибрилляция предсердий, связанная с химиоте ра-
пией, ассоциирована с  неблагоприятными исходами 
[2]. Кроме того, в два раза возрастает частота тромбо-
эм болий у онкологических пациентов с впервые воз-
никшей мерцательной аритмией [3]. Всё это указывает 
на важность своевременного выявления и лечения дан-
ного нарушения ритма у онкологических пациентов. 

Клинический случай
Пациент К., 59 лет, с жалобами на общую слабость 

и дисфагию. Известно, что более 20 лет страдал ги-
пертонической болезнью, но регулярно не лечился. 
В сентябре 2020 г. был выявлен плоскоклеточный вы-
сокодифференцированный инвазивный рак нижней 
трети пищевода. Было проведено стентирование пи-
щевода. По результатам компьютерной томографии 
органов грудной клетки была выявлена деструкция 
стенки пищевода и  инвазии в  паренхиму правого 

легкого S6-S7 с образованием полости распада в S6. 
Проведение хирургического лечения не рекомендова-
но, было принято решение о проведение полихимио-
терапии (ПХТ) в стационарном режиме по схеме TPF 
(доцетаксел, цисплатин, 5-фторурацил). 

В январе 2021 г. пациент в плановом порядке по-
ступил в онкологическое отделение Уни верситетской 
клинической больницы Сеченов ского университета. 
На электрокардиографии (ЭКГ), снятой с помощью 
одноканального монитора CardioQVARK был выяв-
лен синусовый ритм, что подтвердилось и при про-
ведении 12-канальной ЭКГ. При проведении эхокар-
диографии были выявлены признаки несимметрич-
ной концентрической гипертрофии левого желудочка 
с обструкцией выносящего тракта левого желудочка.

Пациенту был проведен первый курс ПХТ по схе-
ме TPF. Через месяц пациент поступил в плановом 
порядке в онкологическое отделение для проведение 
второго курса ПХТ, однако на одной из ЭКГ, заре-
гистрированной при дистанционном мониторирова-
нии с помощью монитора CardioQVARK была выяв-
лена нормосистолическая форма ФП (рис. 1).

Рис. 1 Дистанционное мониторирование ЭКГ с помощью одноканального монитора CardioQVARK после 
первого курса полихимиотерапии. Нормосистолическая форма фибрилляции предсердий. 
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При проведении 12-канальной ЭКГ определял-
ся ритм трепетания предсердий (ТП) с наджелудоч-
ковой экстрасистолией. Пациенту был поставлен 
диагноз: "Персистирующая форма фибрилляции -
трепетания предсердий с  нормосистолией желу-
дочков (CHA2DS2-VASc — 2 балла, HAS-BLED — 2 
балла)". По результатам проведенного кардиоон-
кологического консилиума было принято решение 
о назначении антикоагулянтной терапии в редуци-
рованной дозе с  последующим восстановлением 
синусового ритма, а  также отмена доцетаксела из 
схемы TPF.

Пациент получал терапию апиксабаном 2,5  мг 
по 1 таблетке 2 раза в день, бисопрололом 2,5 мг по 
1 таблетке в день, эналаприлом 2,5 мг в день, розу-
вастатином по 20 мг в день.

В  дальнейшем после проведения двух курсов 
ПХТ 2-й линии по схеме PF (цисплатин, 5-фтору-
рацил) у  пациента регистрировался ритм ФП/ТП. 

Обсуждение
Наличие ранее существующего заболевания 

сердца, а  также гипертония в  анамнезе могут слу-
жить дополнительным "субстратом" для возникно-
вения нежелательных явлений со стороны сердца 
при противоопухолевой терапии [4, 5]. Было по-
казано, что доцетаксел и  цисплатин (препараты, 
входящие в  схему лечения пациента) имеют связь 
с возникновением ФП [6]. Существуют сообщения 
о том, что 5-фторурацил тоже может вызывать ФП 
посредством спазма коронарных артерий и  после-
дующей ишемии [7]. Наличие в  схеме нескольких 
препаратов, способных вызвать ФП, вызывает за-
труднения в  выявлении точной причины аритмии. 
Существуют данные, что добавление доцетаксела 
к  схеме PF приводит к  большей токсичности [8]. 
В связи с этим было принято решение отказаться от 
применения доцетаксела. 

Большое число пациентов не испытывают 
симптомов, связанных с  ФП. Отсутствие посто-
янного мониторирования ритма может приводить 
к  серьезной недооценке частоты ФП в  онкологи-
ческой популяции [9]. Применение новых мето-
дов регистрации ЭКГ может изменить ситуацию. 
Ранее эффективность монитора CardioQVARK 
в  выявлении фибрилляции предсердий уже была 
доказана [10]. 

Заключение
Дистанционное мониторирование одноканаль-

ной ЭКГ во время химиотерапевтического лечения 
позволит выявить раннее развитие кардиотоксич-
ности и назначить необходимое лечение, что помо-
жет предотвратить возможные осложнения. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Клинический случай демонстрирует развитие флеботромбозов у  пациентки с  болезнью Крона и  сопутствующими 
нарушениями гемокоагуляции на фоне терапии системными глюкокортикостероидами и алгоритмы лечения пациен-
тов данной категории. 

Ключевые слова: Болезнь Крона, нарушение метаболизма гомоцистеина, флеботромбоз, венозные тромбоэмболиче-
ские осложнения, клинический случай.

Введение
Лечение воспалительных заболеваний кишечни-

ка (ВЗК) сопровождается высокими нежелательны-
ми явлениями и осложнениями, среди которых осо-
бое место занимают венозные тромбоэмболические 

осложнения (ВТЭО). Известно, что риск тромбо-
зов глубоких вен (ТВГ) в 2-3 раза > по сравнению 
с  общей популяцией, что во многом обусловлено 
применением системных глюкокортикостероидов 
(ГКС). 

Временная шкала

Апрель 2021 г.
Обострение БК
средней тяжести

Февраль 2023 г. Плановая
госпитализация в стационар

Декабрь 2018 г.
Ds: Хронический

комбинированный
геморрой 1-2 степени

ректальные
суппозитории

Октябрь 2020 г.
Ds: Болезнь Крона,

илеоколит

5АСК (per os,
per rectum) Будесонид + 5АСК

Апрель 2022 г.
Болезнь Крона,

илеоколит,
обострение

ГКС (преднизолон),
АЗА, 5АСК

Май 2022 г.
Неокклюзионный берцово-
подколенный флеботромбоз

слева, полная реканализация.
Окклюзионный берцово-

подколенный флеботромбоз
справа, неполная реканализация

низкомолекулярные
гепарины

Клинический случай
Пациентка 62 лет с ранее установленным диагно-

зом болезни Крона (2020 г.) поступила 02.2023 г. в пла-
новом порядке в отделение гастроэнтерологии с  целью 
динамического наблюдения. Из анамнеза: с  2020 г. 
пациентка непрерывно принимала пер орально пре-
параты 5-аминосалициловой кислоты (5АСК), в пе-
риоды обострений заболевания проводился курс то-
пических ГКС (будесонид), а также курс свободных 
молекул (таблетированный препарат) в рамках кли-
нического исследования (2021  г.) с  положительной 
клинико-  лабораторной динамикой, эндоскопический 
контроль не проводился. В апреле 2022 г. с обостре-
нием среднетяжелой степени (кашицеобразный стул 
до 7 р/сутки, гематохезия, боль в животе) экстренно 
госпитализирована в дежурный стационар, где была 
инициирована гормональная терапия, впервые был 
назначен азатиоприн, антибактериальная терапия, 
спазмолитики, гемостатики. На фоне проводимой 
высокодозной терапии системными ГКС у пациентки 

развилось жизнеугрожающее осложнение: неокклю-
зионный берцово-  подколенный флеботромбоз слева, 
окклюзивный берцово-  подколенный флеботромбоз 
справа (рис. 1), к терапии были добавлены препара-
ты из группы новых оральных антикоагулянтов. На 
10-ый день выписки пациентка экстренно госпита-
лизирована в хирургическое отделение из-за развив-
шегося осложнения на фоне терапии антикоагулян-
тами, с диа гнозом: Медикаментозная коагулопатия, 
осложненная обширной предбрюшинной гематомой 
с  продолжающим кровотечением. Гемоперитонеум. 
Тотальное нагноение послеоперационной раны 
с формированием эвентрации. КТ-картина тромбо-
эмболии мелких ветвей слева. Выполнена лапарото-
мия, санация, дренирование брюшной полости, про-
водилась антибактериальная терапия и  антикоагу-
лянтная терапия на фоне кратковременной отмены 
ГКС, АЗА, с положительной динамикой

После выписки  — возобновление поддержива-
ющей терапии (АЗА=5-АСК). Данных в пользу на-
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следственной тромбофилии получено не было, од-
нако, выявлены незначимые полиморфизмы генов 
(FI 455G/A, FXIII G/T…) за снижения активности 
фибринолитической системы и нарушения метабо-
лизма гомоцистеина (уровень гомоцистеина опре-
делялся в пределах нормы). 

В  период настоящей госпитализации (02.2023) 
на фоне клинического ухудшения наблюдалась кар-
тина хронических воспалительных изменений по-
перечного и нисходящего отделов ободочной киш-
ки, сигмовидной кишки без выраженных призна-
ков активности, проводилась иммуносупрессивная 
терапия (оптимизация дозы азатиоприна в соответ-
ствии с расчетом на массу тела). Пациентка выпи-
сана с  рекомендациями по приему поддерживаю-
щей терапии, антикоагулянтной терапии (ксарелто 
20  мг/сут.) под наблюдением гематолога, обработ-
ка послеоперационных швов, наблюдение хирурга; 
лабораторный контроль клинико-  биохимических 
показателей крови, фекального кальпротектина, 
уровня гомоцистеина 1 раз в  3 месяца, эндоско-
пический контроль выполнением био псии через 6 
месяцев, УЗИ мягких тканей передней брюшной 
стенки, УЗДГ вен нижних конечностей в динамике.

Рис. 1 Окклюзивный тромбоз подколенной вены. 
Дуплексное сканирование вен нижних конечностей 
(апрель 2022 г.). 

Клинический заключительный диагноз
Основное заболевание: Болезнь Крона, колит, 

воспалительная форма, хроническое рецидивирую-
щее течение, клиническая ремиссия (CDAI 128 бал-
лов), эндоскопическая активность SES CD 6 баллов 
(11.2022). Терапия азатиоприном с 07.2022 г. 

Внекишечные проявления: периферическая ар-
тропатия. 

Сопутствующий диагноз: Неокклюзионный бер-
цо во-  подколенный флеботромбоз слева (04.2022) 
с  формированием шунтирующего кровотока по 
БПВ и  ГБВ (11.2022). Окклюзионный берцово -
подколенный флеботромбоз справа (04.2022) с пол-
ной реканализацией (11.2022). ХВН 1  ст. Меди ка-
ментозная коагулопатия (06.2022), осложненная 
обширной предбрюшинной гематомой с  продол-
жающим кровотечением и тканей передней брюш-
ной стенки. Гемоперитонеум. Релапаротомия и  ус -
транение эвентрации, некрэктомия краев раны 
(30.06.2022). Дренирование гематомы малого та-
за (23.06.2022). Лигатурные свищи после опера-
ци онного рубца передней брюшной стенки. 
Послеоперационная вентральная грыжа. Зубчатая 
аденома толстой кишки (полипэктомия, 08.2021). 

Заключение
Пациенты с ВЗК находятся в зоне высокого рис-

ка тромботических событий. В отечественных кли-
нических рекомендациях по ведению пациентов 
с язвенным колитом и болезнью Крона нет инфор-
мации о профилактике и лечении ВТЭО. Решение 
о  возможности медикаментозной профилактики 
ТГВ должно приниматься на основании оценки со-
отношения ожидаемой пользы и возможного риска 
у каждого конкретного больного. Согласно между-
народному консенсусу по профилактике венозных 
и артериальных тромботических явлений пациенты 
с ВЗК должны быть проверены на наличие факто-
ров риска ВТЭО с подбором профилактической те-
рапии в  зависимости от тяжести течения, наличия 
факторов риска, нахождения пациента в стациона-
ре или амбулаторном звене.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Клинический случай сочетанной аутовоспалительной патологии  — болезни Крона и  первичного склерозирующего 
холангита с длительным бессимптомным течением у пациентки с коморбидной патологией. Осложнением первичного 
слкерозирующего холангита явилась трансформация в  цирроз печени, в  последующем развитие онкопатологии 
(холангиоцеллюлярная карцинома).

Ключевые слова: Болезнь Крона, первичный склерозирующий холангит, холангиоцеллюлярная карцинома, онкоскри-
нинг, клинический случай.

Введение
Холангиоцеллюлярная карцинома наиболее 

распространенная злокачественная опухоль гепа-
тобилиарной системы при ПСХ (4-36%). В ½ слу-
чаев диагностируется в первый год после диагноза 
ПСХ, и данному виду опухоли характерно длитель-

ное бессимптомное течение, что усложняет свое-
временную диагностику. Данный клинический 
случай демонстрирует необходимость регулярного 
онкоскрининга у пациентов с ВЗК и ПСХ, в связи 
с высоким риском КРР, ГЦК и ХЦК у данной ка-
тегории.

Временная шкала

Клинический случай
Пациентка 51 года в ноябре 2021 г. с астеническим 

синдромом, снижением веса госпитализирована в от-
деление стационара для уточнения диагностическо-
го представления и коррекции терапии. В анамнезе: 
с 1995 г. установлен диагноз язвенного колита на по-
стоянной терапии препаратами 5-аминосалициловой 
кислоты (5-АСК). В 2019 г. Трансформация диагно-
за на болезнь Крона, индуцированы системные ГКС, 
азатиоприн с выходом в ремиссию. Лабораторно на-
блюдался синдром холестаза, по поводу которого до-
обследование не проводилось. В октябре 2019 г. госпи-
тализация в клинику Петра Великого, где проведено 
обследование: α1-глобулины — 6,07%, γ-глобулины — 
22,82%, положительные антитела — ANA 1:1280, гомо-

генный тип свечения. Ig M к Opisthorchis felineus не об-
наружены. УЗИ органов брюшной полости: признаки 
цирроза печени, билиарной гипертензии, холангита. 
МРХПГ: картина деформированных внутрипеченоч-
ных протоков (ПСХ?). Биопсия печени: симптом "лу-
ковичной шелухи". Установлен диагноз первичного 
склерозирующего холангита, к  терапии препараты 
УДХК 1000 мг/сутки. Летом 2021 г. лабораторно: СОЭ 
до 97 мм/ч, РЭА в 2 раза, СА19-9 в 4 раза. КТ ОГК 
и ОБП (с контрастом): патологическое образование 
левой доли печени. 

Гистология: папиллярная высокодифференци-
рованная аденокарцинома. В ноябре 2021 г. выпол-
нена анатомическая резекция печени (сегментэкто-
мия S3). 
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Гистологическое исследование внутриопераци-
онного материала (рис. 1): внутрипеченочная высо-
кодифференцированная холангиокарцинома пре-
имущественного тубулярного строения. 

Диагноз: Холангиоцеллюлярная карцинома S3 
pT2N0Mx. Цирроз печени класс А по Child-  Pugh 
(6  баллов), MELD 9  баллов, в  исходе первично-
го склерозирующего холангита внутрипеченочных 
протоков. Портальная гипертензия: ВРВП 1  ст. 
Болезнь Крона, илеоколит, хроническое рециди-
вирующее течение, ремиссия. Непереносимость 
тиопуринов (лейкопения). Пациентка выписана 
с  рекомендациями. Спустя 3 месяца при контроле 
КТ ОБП и  ОГК: метастазы в  легких, местный ре-
цидив. Лабораторно: анемия и  гипоальбуминемия. 
Проводится симптоматическая терапия. 

Клинический заключительный диагноз. Основ-
ное заболевание: Холангиоцеллюлярная карцино-
ма S3 pT2N0Mx (C22) стадия A по Барселонской 
классификации. Сопутствующий: Цирроз печени 
класс А по Child-  Pugh (6 баллов), MELD 9 баллов, 

исходе первичного склерозирующего холангита вну-
трипеченочных желчных протоков. Портальная ги-
пертензия: ВРВ пищевода и желудка 1 ст. Латентная 
печеночная энцефалопатия.

Болезнь Крона, илеоколит, хроническое реци-
дивирующее течение, клинико-  эндоскопическая 
ремиссия. Непереносимость тиопуринов (лейкопе-
ния). Внекишечные проявления: артралгии. ЖКБ. 
Хронический калькулезный холецистит, ремиссия.

Обсуждение
Холангиоцеллюлярная карцинома наиболее рас-

пространенная злокачественная опухоль гепато-
билиарной системы при ПСХ (4-36%). В ½ случаев 
диагностируется в первый год после диагноза ПСХ, 
и данному виду опухоли характерно длительное бес-
симптомное течение, что усложняет своевремен-
ную диагностику. Данный клинический случай де-
монстрирует необходимость регулярного онкоскри-
нинга у пациентов с ВЗК и ПСХ, в связи с высоким 
риском КРР, ГЦК и ХЦК у данной категории.

  
А. Б. х 100 граница опухоли В. х 100 опухоль

Рис. 1 Микроскопический препарат печени (гистологическое исследование внутриоперационного мате-
риала от ноября 2021 г.).

• Очаги высокодифференцированной адено-
карциномы тубулярно-  сосочкового строения, ме-
стами с фиброзной капсулой (А.) 

• Участки инвазивного роста, со слабовыра-
женным слизеобразованием (Б.)

• При большом увеличении (В.) опухоль име-
ет преимущественно тубулярный, крибриформный 
и сосочковый тип строения, с высоким атипичным 
цилиндрическим эпителием с  высокой митотиче-
ской активностью.

Заключение
Внутрипеченочная высокодифференцирован-

ная холангиокарцинома преимущественного тубу-
лярного строения; pT2; ICD-O 8160/3. 

Фон: Хронический умеренно активный гепатит, 
стадия фиброза (F4) — цирроз печени.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.

Литература
1. Inf lammatory Bowel Disease. World Gastroenterology 

Organisation Официальный интернет-  портал право-
вой информации. Режим доступа: URL: https://www.
worldgastroenterology.org/guidelines. 

2. Клинические рекомендации "Язвенный колит" [Эле-
ктронный ресурс]. Официальный интернет-  портал 
правовой информации. Режим доступа: https://legalacts.
ru/doc/klinicheskie  rekomendatsiiiazvennyi-kolit-utv-
minzdravom-  rossii.

3. Ивашкин В. Т., Шелыгин Ю. А., Абдулганиева Д. И. 
и  др. Клинические рекомендации по диагности-
ке и  лечению болезни Крона у  взрослых (проект). 
Колопроктология. 2020;19(2):8-38. doi:10.33878/2073-
7556-2020-19-2-8-38.

4. Bowlus ChL, Lim JK, Lindor KD. AGA Clinical Practice 
Update on Surveillance for Hepatobiliary Cancers in 
Patients With Primary Sclerosing Cholangitis: Expert 
Review. 2019;17(12):2416-22.

5. Management of primary sclerosing cholangitis and its 
complications: an algorithmic approach. Prokopič, Ulrich 
Beuers Hepatol Int. 2021;15(1):6-20.



МАТЕРИАЛЫ КОНФЕРЕНЦИИ

Кардиоваскулярная терапия и профилактика 2024;23(5S):1-106 doi:10.15829/1728-8800-2024-5S 19

 

008 АЛКОГОЛЬНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ  
(КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Сантаков А. А., Варавин Н. А.
Военно-  медицинская академия им. С. М. Кирова Минобороны России, Санкт- Петербург, Россия
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Алкогольная кардиомиопатия характеризуется нарушением сокращения и  дилатации одного или обоих желудочков 
сердца. Степень ежедневного употребления алкоголя и продолжительность злоупотребления алкоголем связаны с раз-
витием алкогольной кардиомиопатии, хотя точные пороговые значения и сроки, в течение которых злоупотребление 
алкоголем вызывает дисфункцию сердца, остаются неопределенными. Таким образом, необходимостью описания 
данного клинического случая является демонстрация отрицательного вреда алкоголя на состояние миокарда.

Ключевые слова: алкогольная кардиомиопатия, клинический случай, дилатационная кардиомиопатия, алкогольная 
болезнь сердца, этанол.

Введение
Сердечно-  сосудистая система является второй 

после желудочно-  кишечного тракта системой наи-
более подверженной глобальной токсичности эта-
нола [1, 2]. При высокой дозе и  хроническом по-
треблении этанол может вызывать прогрессиру-
ющее повреждение миокарда в  виде алкогольной 
кардио миопатии (АКМП) [2]. Распространенность 
АКМП среди лиц с  дилатационной кардиомиопа-
тией может составлять от 23% до 66% в  зависимо-
сти от уровня алкоголизации населения [3]. У таких 
пациентов отмечается дилатация и  нарушение со-
кращения левого или обоих желудочков [4]. Таким 
образом, диагноз АКМП основывается на данных 
анамнеза хронического избыточного употребления 
алкоголя и  глобальной дисфункции миокарда, ко-
торая не может быть объяснена каким-либо други-
ми причинами [5]. 

Цель: показать сложность диагностики алко-
гольной кардиомиопатии вследствие отсутствия 
четких критериев постановки диагноза, что являет-
ся особенно актуально в свете сохраняющейся про-
блемы злоупотребления алкоголем.

Клинический случай
Пациент Б. 40 лет поступил в 1 клинику терапии 

усовершенствования врачей им. Н. С. Молчанова 
18.08.2023 с  жалобами на общую слабость, перио-
дическое чувство перебоев в работе сердца, одыш-
ку при выполнении ранее переносимой физиче-
ской нагрузки, а  также снижение остроты зрения 
с 16.08.2023. 

Из анамнеза болезни известно (анамнез собран 
со слов пациента и  представленной медицинской 
документации), что дебют заболевания произо-
шел остро, 13.08.2023 на фоне хорошего самочув-
ствия пациент отметил появление слабости, чув-

ства перебоев в работе сердца, головокружения, по-
темнения в  глазах. Госпитализирован в  районную 
больницу месту жительства. Диагностирован: па-
роксизм фибрилляции предсердий, осложнивший-
ся отеком легких, купирован медикаментозно. На 
следующий день произошел рецидив отека легких 
на фоне пароксизма желудочковой тахикардии, ку-
пирован электроимпульсной терапией. В  ходе об-
следования выполнена коронароангиография: из-
менений коронарных артерий не установлено. 
Пациенту проводилась кардиотропная, антиарит-
мическая, антикоагулянтная и  диуретическая те-
рапия на фоне которой отмечалась положительная 
динамика и для дальнейшего лечения пациент был 
переведен в  Военно-  медицинскую академию им. 
С. М. Кирова. Из данных анамнеза жизни известен 
факт наличия вредных привычек курение на протя-
жении 15 лет по 1 пачке в день и хронического упо-
требления спиртных напитков.

При оценки объективного статуса выявлены 
следующие изменения: гиперстенический тип те-
лосложения, ИМТ 34,3  кг/м2, левая граница отно-
сительной сердечно тупости по срединноключич-
ной линии, пастозность голеней. В ходе обследова-
ния отмечались следующие изменения по данным 
лабораторных исследований: повышение АСТ до 
205,1 Ед/л (норма 0-35), АЛТ до 195,9 Ед/л (норма 
0-45), общего билирубина до 43,28 мкмоль/л (нор-
ма 5,1-19,0), прямого билирубина до 26,78 мкмоль 
(норма 1,7-6,8), ГГТП до 498,7 Ед/л (норма 11-61), 
гипокалиемия К  — 3,0  ммоль (норма 3,5-5,1). По 
данным инструментальных методов исследования: 
отмечались распространённые неспецифические 
нарушения процессов реполяризации (слабо от-
рицательные зубцы Т), удлинение интервала QT 
(QTc- 458 мс) по данным электрокардиографии, по 
данным эхокардиографии ремоделирование камер 



Кардиоваскулярная терапия и профилактика 2024;23(5S):1-106 doi:10.15829/1728-8800-2024-5S20

МАТЕРИАЛЫ КОНФЕРЕНЦИИ  

сердца в  виде дилатация обоих желудочков (КДР 
ЛЖ — 6,21 см, индекс объема ЛП — 39,8 мл/м2 , КДР 
ПЖ  — 3,98  см), снижение систолической функ-
ции левого желудочка (ФВ ЛЖ — 44%), повышение 
СДЛА до 52 мм рт.ст.

Учитывая жалобы на снижение остроты зрения, 
пациент был проконсультирован офтальмологом, 
установлено снижение биоэлектрической актив-
ности проводящих путей зрительного анализатора, 
далее выполнена МРТ головного мозга, по данным 
которой выявлены структурных изменений в  цен-
тральных отделах варолиевого моста, вероятно пон-
тинный миелинолиз, единичные очаги глиоза, сосу-
дистого характера, расширение субарахноидально-
го пространства по конвекстиальной поверхности 
лобных и теменных долей.

Обсуждение
Учитывая данные анамнеза пациента, результа-

ты лабораторных исследований (обнаружены воз-
можные маркеры избыточного потребления ал-
коголя: повышение ГГТП, АСТ, АЛТ (коэфицинт 
де Ритиса 1)), а также ремоделирование камер серд-
ца и  снижение сократительной способности лево-
го желудочка, пациенту был установлен диагноз 
АКМП. В пользу данной позиции были результаты 
коронароангиографии, а  также результатам МРТ 
головного мозга (выявлен понтинный миелинолиз, 
что тоже может свидетельствовать о  хроническом 
употреблении алкоголя). На сего дняшний день 
АКМП рассматривается в качестве диагноза исклю-
чения, косвенным подтверждением которого может 
служить наличие положительной клинической ди-
намики на  фоне отказа от  употребления алкоголя.

Заключение
АКМП является одной из основных причин не-

ишемической дилатационной кардиомиопатии. 
АКМП характеризуется множеством структурных 

изменений в миокарде, которые влияют как на си-
столическую, так и  на диастолическую функции. 
Основным методом лечения данного заболевания 
является отказ от употребления алкоголя.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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ИНФЕКЦИОННОГО ЭНДОКАРДИТА С ПОРАЖЕНИЕМ 
АОРТАЛЬНОГО И МИТРАЛЬНОГО КЛАПАНОВ 
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Представлен клинический случай инфекционного эндокардита с сочетанным поражением аортального и митрального 
клапанов у пациента, ведущего асоциальный образ жизни. Данный случай характеризует несвоевременная диагности-
ка и развитие осложнений, потребовавших проведение кардиохирургического вмешательства.

Ключевые слова: клинический случай, инфекционный эндокардит, сочетанное клапанное поражение.

Введение
Инфекционный эндокардит, представляющий 

собой инфекционно-  воспалительное заболевание 
эндокарда с  системной воспалительной реакцией 
и часто осложняющийся развитием прогрессирую-
щей сердечной недостаточности, тромбогеморраги-
ческими и  иммунокомплексными внесердечными 
проявлениями [1], по-прежнему остается патологи-
ей с высоким показателем летальности [2]. 

При левостороннем процессе сочетанное пора-
жение аортального и митрального клапанов встре-
чается у 20% пациентов [3] и более чем в 2/3 слу-
чаев приводит к  необходимости выполнения кар-
диохирургических вмешательств из-за развития 
осложнений, в  первую очередь, сердечной недо-
статочности вследствие тяжелой клапанной регур-
гитации [4]. 

Временная шкала

Январь 2023г.
Стационарное лечение
в Кондопожской ЦРБ.

Операция:
Ампутация

нижних конечностей
по поводу отморожения.

Октябрь 2023г.
Стационарное лечение

в ФГБУ "НМИЦ им. В.А. Алмазова"
Минздрава России.

Операция:
Хирургическое протезирование

аортального клапана
биопротезом и пластика

митрального клапана.

Июнь - Июль 2023г.
Стационарное лечение
в Кондопожской ЦРБ.

Диагноз:
Инфекция мочевыводящих

путей (?)

Июль - Октябрь 2023г.
Стационарное лечение

в БСМП г. Петрозаводска.
Диагноз:

Осложненный левосторонний
инфекционный эндокардит.

Февраль - Июнь 2023г.
Нахождение в отделении
временного проживания

граждан пожилого возраста
и инвалидов №1

ГБУ СО "КСЦОН РК".

Клинический случай
Пациент Б., мужчина, 42 года. Из анамнеза жиз-

ни: не работает, курит, не отрицает факт длитель-

ного злоупотребления алкоголем с  запоями. До 
развития настоящего заболевания кардиоваскуляр-
ной патологии в анамнезе не было. В январе 2023 г. 
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в  ГБУЗ Республики Карелия (РК) "Кондопожская 
ЦРБ" в связи с отморожением ног выполнена ампу-
тация нижних конечностей справа на уровне суста-
ва Шопара, слева на уровне верхней трети голени. 
В последующем находился в отделении временного 
проживания граждан пожилого возраста и инвали-
дов №1 ГБУ СО "Комплексный центр социально-
го обслуживания РК" (пос. Гирвас Кондопожского 
района), где с середины мая 2023 г. отмечалась ли-
хорадка до 38 градусов, по поводу чего получал па-
рацетамол. 

В  конце июня 2023 г. был госпитализирован 
в  ГБУЗ РК "Кондопожская ЦРБ" с  первоначаль-
ным представлением об инфекции мочевыводящих 
путей, получал пероральную антибактериальную 
терапию ципрофлоксацином. На основании ре-
зультатов эхокардиографии от 11.07.2023. сформи-
ровано диагностическое представление о  левосто-
роннем инфекционном эндокардите с поражением 
аортального и митрального клапанов, в связи с чем 
был переведен в ГБУЗ РК "Больница скорой меди-
цинской помощи". 

На основании результатов комплексного об-
следовании по совокупности одного большого 
критерия (данные эхокардиографии в  день посту-
пления  — утолщение створок аортального клапа-
на с  аортальной регургитацией тяжелой степени, 
перфорация и  высокоподвижные вегетации на 
передней створке размерами 3×6  мм и  5×24  мм, 
утолщение задней створки митрального клапана 
с  митральной регургитацией умеренной степени, 
фракция выброса левого желудочка по Симпсону 
64%) и  трех малых диагностических критериев 
констатирован первичный левосторонний инфек-
ционный эндокардит с  поражением аортального 
и  митрального клапанов, осложненный развитием 
сердечной недостаточности, двустороннего гидро-
торакса, септических очагов в  печени и  селезенке, 
анемией средней степени тяжести. По результа-
там магнитно-  резонансной томографии головного 
мозга верифицирована менингиома кавернозно-
го синуса и  большого крыла основной кости сле-
ва с латеральной дислокацией срединных структур 
головного мозга, в  динамике данных за инфаркты 
и абсцессы не получено. Микробиологические ис-
следования проб крови не позволили идентифици-
ровать возбудителя. 

Проводилась эмпирическая комбинированная 
антибактериальная терапия (цефтриаксон и  гента-
мицин с  последующей заменой на цефепим и  ме-
тронидазол), коррекция проявлений сердечной не-
достаточности, в том числе отечного синдрома (пе-
риндоприл, бисопролол, ивабрадин, фуросемид, 
спиронолактон, ацетазоламид, дапаглифлозин). На 
основании результатов контрольных ультразвуко-
вых и  томографических исследований убедитель-

ных данных за сформированные абсцессы печени 
и селезенки не получено, показаний для операции 
не выставлено. В  последующем верифицированы 
поствоспалительные и  постинфарктные измене-
ния. 

В динамике по данным эхокардиографии, в том 
числе чреспищеводной, констатирована дилатация 
полостей сердца (конечно-  диастолический размер 
левого желудочка 75 мм, правого желудочка 33 мм), 
перфорация всех полулуний аортального клапа-
на с  тяжелой аортальной недостаточностью, отрыв 
митрально-  хордальной нити передней створки ми-
трального клапана и  ее перфорация с  митральной 
недостаточностью тяжелой степени, легочная ги-
пертензия (расчетное систолическое давление в ле-
гочной артерии 46 мм рт.ст.). 

В  ходе стационарного лечения с  учетом резуль-
татов рентгенологических исследований органов 
грудной клетки выполнялась пункция правой плев-
ральной полости. На основании данных лабора-
торных исследований в  динамике отмечался эпи-
зод острого почечного повреждения со снижением 
расчетной скорости клубочковой фильтрации до 
24 мл/мин/1,73  м2, синдромы цитолиза и  холеста-
за, что требовало коррекции проводимой терапии. 
Также была проведена санация полости рта.

В октябре 2023 г. пациент был переведен в ФГБУ 
"НМИЦ им. В. А. Алмазова" Минздрава России, 
где ему было выполнено хирургическое протези-
рование аортального клапана био логическим про-
тезом с  одновременной пластикой митрального 
клапана.

Обсуждение
Данный клинический случай демонстрирует 

проблему несвоевременной диагностики инфекци-
онного эндокардита, которая ассоциируется с  не-
благоприятным прогнозом пациента и  развитием 
осложнений заболевания [5]. 

Обращает на себя внимание факт позднего на-
правления в  стационар длительно лихорадяще-
го пациента, находившегося в  центре социального 
обслуживания, ранее перенесшего хирургическую 
операцию и  имеющего факторы риска вторичного 
иммунодефицита. Отсутствие в  дневниковых за-
писях лечащего врача Кондопожской ЦРБ данных 
аускультации сердца в динамике и выполнение па-
циенту эхокардиографического исследования толь-
ко в  конце второй недели стационарного лечения 
определило позднюю верификацию клапанного 
поражения и  несвоевременное начало адекватной 
антибактериальной терапии. В то же время прово-
дившаяся антибактериальная терапия возможно 
стала одной из причин отрицательных результатов 
микробиологических исследований проб крови, 
выполненных в БСМП г. Петрозаводска.
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Заключение
Инфекционный процесс привел к  тотальному 

поражению аортального клапана, что стало осно-
ванием для последующего кардиохирургического 
вмешательства. Выбор биологического протеза был 
определен отсутствием возможности адекватного 
контроля международного нормализованного от-
ношения в  последующем, учитывая особенности 
образа жизни пациента.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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010 ГИГАНТСКИЙ ДИВЕРТИКУЛ ЦЕНКЕРА  
С НЕПРОХОДИМОСТЬЮ ПИЩЕВОДА  
И ТЯЖЕЛОЙ АСПИРАЦИОННОЙ ПНЕВМОНИЕЙ 
(КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Аммар Ракан Дейа (Мохаммад Хади), Аришева О. С., Карнаушкина М. А., Соснина А. О., 
Кобалава Ж. Д.
ФГАОУ ВО Российский университет дружбы народов им. Патриса Лумумбы" (РУДН), Москва, Россия

kar3745@yandex.ru

Глоточно-  пищеводный дивертикул или дивертикул Ценкера (ДЦ) является редкой патологией. При небольших дивер-
тикулах, не вызывающих воспалительных процессов в пищеводе, пациент может не предъявлять жалобы или его бес-
покоит только незначительный кашель. По мере накопления пищи в  сформировавшемся дивертикуле его размеры 
увеличиваются, что часто сопровождается воспалением стенки пищевода, сдавлением близлежащих органов, развити-
ем аспирационной пневмонии, реже — перфорацией пищевода или кровотечением. Эти осложнения могут представ-
лять угрозу для жизни пациента, поэтому ранняя постановка диагноза ДЦ имеет крайне важное значение. В статье 
представлено описание клинического случая пожилого мужчины с  поздней диагностикой глоточно-  пищеводного 
дивертикула, осложнившегося развитием аспирационной пневмонии, кахексии, электролитных нарушений и острой 
почечной недостаточности. Сложность ведения пациента и постановка диагноза была обусловлена рецидивирующей 
аспирацией с развитием тяжелой пневмонии и сложностью проведения эндоскопических методов обследования.

Ключевые слова: глоточно-  пищеводный дивертикул, дивертикул Ценкера, непроходимость пищевода, аспирационная 
пневмония, клинический случай.

Введение
Дивертикул Ценкера (ДЦ) — редкое заболева-

ние, встречающееся преимущественно у  людей 
старшего возраста [1]. Формируется в ротоглоточ-
ном конце пищевода в  межмышечном простран-
стве. Часто сопровождается эзофагитом, сдавле-

нием органов средостения и  аспирацией [2]. Эти 
осложнения нередко представляют угрозу для жиз-
ни пациента [3].

Представляем клинический случай с  развитием 
тяжелых осложнений на фоне не диагносцирован-
ного гигантского дивертикула. 

Временная шкала 
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Клинический случай
Пациент С. 61 года, поступил в ГКБ с жалобами 

на одышку, кашель с гнойной мокротой, невозмож-
ность проглатывать твердую и жидкую пищу, повы-
шение температуры до 39 С. 

С  2010 г. беспокоит сухой кашель. Поставлен 
диагноз ХОБЛ. Затем появилось "саднение" за 
грудиной при приеме пищи. После перенесенно-
го в  2021  г. COVID-19 нарастали слабость, одыш-
ка, трудности при проглатывании твердой пищи. 
Поставлен диагноз постковидный синдром, обо-
стрение ХОБЛ. Состояние ухудшалось: присоеди-
нилась рвота после приема пищи. В январе 2022 г. 
наросла одышка, появилась гнойная мокрота, тем-
пература — до 39  С. Госпитализирован с  диагно-
зом: Внебольничная пневмония. 

Состояние тяжелое. Кахексия. Дыхание жесткое, 
разнотембровые хрипы над всей поверхностью лег-
ких. ЧДД — 22 в мин. SatO2 — 92%. Тоны сердца при-
глушены, ритмичные. АД — 90/50 мм рт.ст., ЧСС — 
120 уд./мин. Живот мягкий, слабо болезненный при 
пальпации в эпигастрии. Печень не увеличена. 

По данным обследования выявлены: анемия, 
обще-воспалительный синдром, острое поврежде-
ние почек (ОПП), гипопротеинемия, пищеводная 
дисфагия ( рентгеноскопия пищевода-  задержка 
контрастного препарата в  области глоточно -
пищеводного перехода, где визуализируется окру-
глой формы тень с  уровнем жидкости, далее про-
свет пищевода не визуализируется в  течение 2 ча-
сов после приема контраста; КТ ОГК — в проекции 
пищевода в средостении определяется образование, 
соответствующее ДЦ; ЭГДС — в области глоточно -
пищеводного перехода визуализируется вход в  по-
лость мешковидной формы. Вход в  пищевод не 
визуализируется), синдром деструкции легочной 
ткани (КТ ОГК  — двухсторонняя деструктивная 
пневмония; фибробронхоскопия — гнойный эндо-
бронхит, удалены фрагменты пищи). 

Диагноз: Фаринго-  эзофагиальный (ценкеров-
ский) дивертикул. 3 стадия. Внебольничная двухсто-
ронняя полисегментарная деструктивная пневмо-
ния (аспирационная) — тяжелое течение. Кахексия. 
Непроходимость пищевода. 

Назначена антибактериальная, инфузионная те-
рапия, альбумин, эндоскопическая санация дивер-
тикула, наложена гастростома. 

На фоне лечения  — положительная динамика: 
воспалительный синдром, синдром деструкции ле-
гочной ткани, ОПП и  гипоальбуминемии регрес-
сировали. При повторной ЭГДС — восстановилась 
проходимость пищевода, данных за опухоль не по-
лучено.

Пациент выписан в удовлетворительном состоя-
нии. В НИИ им. Н. В. Склифосовского ему была уда-
лена гастростома и  проведена дивертикулэктомия. 

В  настоящее время состояние пациента удов-
летворительное. Дисфагия регрессировала. Набрал 
40 кг за 1,5 года (ИМТ — 28 кг/м2). 

Обсуждение
Nesheiwat Z, et al. (2023) показал, что клиниче-

ская симптоматика у  пациента с  ДЦ проявляется 
в зависимости от величины дивертикула и наличия 
осложнений [2]. 

В  представленном случае имела место клини-
ка пищеводной дисфагии, для которой характерно 
медленное начало симптомов после приема пищи 
и  ощущение препятствия при прохождении пищи 
по пищеводу [4]. 

С  целью выявления причины дисфагии была 
выбрана рентгеноскопия пищевода с контрастиро-
ванием, поскольку данный метод имеет меньший 
риск его перфорации при подозрении на сужение, 
чем ЭГДС [5]. В  качестве контрастного вещества 
выбран водорастворимый урографин, поскольку 
имелась клиническая картина непроходимости пи-
щевода. ЭГДС и КТ ОГК позволили исключить но-
вообразование.

При ретроспективном анализе истории заболе-
вания можно предположить, что сухой кашель, дли-
тельно беспокоивший пациента, являлся проявле-
нием не ХОБЛ, а ДЦ.

По данным литературы именно сухой кашель яв-
ляется первым симптомом ДЦ и  неправильно ин-
терпретируются врачами [6, 7]. По мере увеличения 
дивертикула в  объеме, появляется дисфагия [7, 8]. 
Попадание его застойного содержимого в  дыха-
тельные пути приводит к развитию аспирационных 
пневмоний [9, 10], что наблюдалось у представлен-
ного пациента. 

Наличие синдрома бронхолегочной инфекции 
и деструктивных изменений в легких обуславливало 
тяжесть заболевания и  требовало исключения как 
аспирационной, так и параканкрозной пневмонии. 
Учитывая характерную рентгенологическую карти-
ну, данные бронхоскопии, положительный ответ на 
антибактериальную терапию и полный регресс вос-
палительных изменений в  легочной ткани можно 
говорить, что данная пневмония носила аспираци-
онный характер. 

Заключение
Таким образом, в  качестве причины дисфагии 

надо рассматривать не только опухоли, стриктуры 
или сужение пищевода вследствие патологии орга-
нов средостения, являющиеся самыми частыми ее 
причинами, но и более редкие причины, в частно-
сти ДЦ. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в  научных целях получено.
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011 GAVE-СИНДРОМ КАК РЕДКАЯ ПРИЧИНА 
ТРАНСФУЗИОННО-РЕЗИСТЕНТНОЙ 
ЖЕЛЕЗОДЕФИЦИТНОЙ АНЕМИИ У ЖЕНЩИНЫ 
ПОЖИЛОГО ВОЗРАСТА (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Мисан И. А., Аришева О. С., Карнаушкина М. А., Пигарева Ю. А., Кобалава Ж. Д. 
ФГАОУ ВО Российский университет дружбы народов им. Патриса Лумумбы" (РУДН), Москва, Россия
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Эктазия вен антрального отдела желудка или GAVE-синдром является редкой патологией, но у 4% пожилых пациентов 
может стать причиной кровотечений из верхних отделов желудочно-  кишечного тракта. Основным его проявлением 
является рефрактерная анемия, требующая регулярных переливаний крови и постоянного приема препаратов железа. 
Ключевой метод диагностики  — визуализация продольно расположенных эктазированных вен антрального отдела 
желудка при эндоскопических исследованиях и данные гистологического исследования. Общепринятым стандартом 
лечения признана эндоскопическая аргоноплазменная коагуляция. Представляем описание клинического случая 
пожилой женщины с GAVE-синдромом, тяжелой трансфузионно  резистентной железодефицитной анемией и наличи-
ем постоянного кардиостимулятора. Сложность ведения, которая заключалась в недооценке эндоскопической карти-
ны изменений слизистой оболочки желудка в  дебюте заболевания, что затруднило поиск источника кровотечения, 
а наличие постоянного кардиостимулятора у пациентки потребовало коррекции его работы перед процедурой аргоно-
плазменной коагуляцией.

Ключевые слова: эктазия вен антрального отдела желудка, GAVE-синдром, железодефицитная анемия, аргоноплаз-
менная коагуляция, клинический случай.

Введение
Эктазия вен антрального отдела желудка (GAVE-

синдром)  — редкая причина трансфузионзависи-
мой железодефицитной анемии и кровотечений из 
верхних отделов ЖКТ [1-3]. Представляет собой 
сосудистую мальформацию, характеризующуюся 
расширением поверхностных сосудов слизистой 
оболочки (СО) в антральном отделе желудка. Часто 
ассоциирован с  СЗСТ, ХАИТ, циррозом печени, 
миелопролиферативными заболеваниями [4].

Диагноз устанавливается на основании эндо-
скопического и  гистологического исследований, 
включающая шкалу Гиллиама для диагностики 
GAVE: капиллярные эктазии, фибриновые тромбы, 
фиброзномышечная гиперплазия и  фиброгиали-
ноз [5]. Стандартом терапии признана эндоскопи-
ческая аргоноплазменная коагуляция (АПК) [6, 7].

Представляем клиническое наблюдение GAVE-
синдрома и эффективной АПК как способа лечения 
тяжелой рефрактерной анемии у пожилой пациентки. 

Временная шкала
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Клинический случай
Пациентка М. 86 лет, поступила с жалобами на 

слабость. В  анамнезе  — ГБ, фибрилляция пред-
сердий, имплантация электрокардиостимулято-
ра. В  декабре 2021 г. появилась слабость, одышка. 
Верифицирована железодефицитная анемия. В свя-
зи с  отсутствием эффекта от терапии препаратами 
железа в марте 2022 г. госпитализирована в ГКБ им. 
В. В. Виноградова. При поступлении: Hb 34 г/л., 
эритроциты 1,8×1012, MCV — 58,2 фл, MCH 14,1 пг, 
ретикулоциты  — 0,6%, сывороточное железо 1,4 
мкмоль/л, трансферрин  — 341 г/л, железосвязы-
вающая способность сыворотки  — 434 мкмоль/л, 
ферритин 2 мкг/л. Лейкоцитарная формула не из-
менена. Данных за онкопатологию не получено. 
На ЭГДС: геморрагический гастрит на фоне пана-
трофического. Биопсия не проводилась. Перелита 
эритроцитарная масса, проведено лечение гастри-
та, назначены препараты железа. Hb при выписке — 
83 г/л. 

С мая 2022 г., несмотря на прием препарата же-
леза  — ежемесячные гемотрансфузии (май  — 860 
мл, июнь — 1400 мл, июль — 1100 мл, август — 1690 
мл) со снижением Hb до 35-56 г/л, сывороточного 
железа — до 1,2 мкмоль/л. Данных за СЗСТ не по-
лучено. Трепанобиопсия: миелограмма — без пато-
логии, сидеробласты — 6%. Диагноз — анемия хро-
нических болезней. Назначено: препараты железа 
и эритропоэтин. 

В октябре 2022 г. госпитализирована с Hb 68 г/л. 
На ЭГДС: эктазия вен антрального отдела желуд-
ка, атрофический гастрит. Гистологическое иссле-
дование: СО желудка с  участками атрофии ворси-
нок и  гиперплазии покровно-  ямочного эпителия, 
фиброзно-  мышечной гиперплазией стромы с боль-
шим количеством ветеренообразных клеток, эк-
тазированные капилляры и  фибриновые тромбы. 
Helicobacter pylori не обнаружен. Заключение: ан-
тральная сосудистая эктазия желудка (GAVE — син-
дром) 4 балла по шкале Гиллиама. 

В  стационаре развилось ЖК кровотечение, 
стойкое снижение Hb, без выраженного эффекта от 
гемотрансфузий (9 доз эритроцитарной массы, по-
вышение Hb с 62 до 78 г/л). 

Пациентка направлена в ГКБ им. С. П. Боткина 
для проведения АПК эктазированных сосудов. 
Проведена коррекция работы ПЭКС на время про-
цедуры. При поступлении Hb — 73 г/л. Проведено 
2  АПК. Hb  — 99 г/л. Через 2 месяца после АПК 
Hb без проведения гемотрансфузий — Hb 120 г/л. 
Препараты железа отменены. В январе 2023 г. Hb — 
136 г/л. На контрольной ЭГДС — в антральном от-
деле — участки кишечной метаплазии и единичные 
субэпителиальные геморрагии. 

В настоящее время пациентка наблюдается у га-
строэнтеролога. Уровень гемоглобина в норме. 

Обсуждение
GAVE является редким синдромом, который 

может стать причиной трансфузионзависимой же-
лезодефицитной анемии и ЖК кровотечения, осо-
бенно у  пожилых пациентов, как в  представлен-
ном клиническом случае [8]. Часто ассоциирован 
с  циррозом печени, новообразованиями, заболе-
ваниями крови, соединительной ткани, эндокрин-
ной патологией, хронической болезнью почек. 
В нашем наблюдении эти патологии были исклю-
чены [8-10].

Патофизиология GAVE в  настоящее время до 
конца не известна. Одна из гипотез заключается 
в ахлоргидирии на фоне атрофического гастрита [4, 
9]. У пациентки выявлена атрофия СО желудка. 

Учитывая выявленную при гистологическом 
исследовании фиброзно-  мышечную гиперплазию 
с  большим количеством ветеренообразных кле-
ток, наличие эктазированных сосудов капиллярно-
го типа и  фибриновых тромбов (4 балла по шкале 
Гиллияма), поставлен диагноз GAVE.

Первой линией его лечения считается АПК, 
представляющая собой бесконтактный метод элек-
трокоагуляции, который имеет благоприятный про-
филь безопасности благодаря бесконтактной ме-
тодике и ограниченной глубиной повреждения СО 
[6, 7]. Наличие ПЭКС у  пациентки ограничивало 
использование АПК, поскольку применение тока 
во время процедуры могло привести к  нарушению 
работы кардиостимулятора. ПЭКС был временно 
перезагружен в безопасный режим. 

Заключение
Таким образом, в случаях необъяснимой транс-

фузионрезистентной железодефицитной анемии, 
особенно у  пациентов пожилого возраста, следует 
исключать GAVE. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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012 КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ ПАЦИЕНТА  
С СЕМЕЙНОЙ ФОРМОЙ ИНТЕРСТИЦИАЛЬНОГО 
ЗАБОЛЕВАНИЯ ЛЕГКИХ (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Щегольская О. А.
ФГАОУ ВО Первый МГМУ им. И. М. Сеченова Минздрава России (Сеченовский Университет), Москва, Россия
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Клинический случай представляет редкую наследственную мутацию в гене, кодирующем сурфрактантный протеин С 
и приводящую к нарушению метаболизма сурфактанта 2. 

Ключевые слова: клинический случай, мутация в гене SFTPC. 

Введение
Важнейшей функцией легочного сурфактанта 

является обеспечение механики дыхания легких. 
При дефиците или сниженной активности сур-
фактанта повышается проницаемость альвеоляр-
ных и  капиллярных мембран для белка и  жидко-
сти, что вызывает застой крови в капиллярах, отек 
интерстициальной и  альвеолярной тканей, сниже-
ние растяжимости и  газообменной функции лег-
ких, происходит спадание альвеол и формирование 
ателектазов. Эти процессы приводят к  появлению 
гипоксемии, гиперкапнии и  острой дыхательной 
недостаточности. Значительную роль в  формиро-
вании дыхательной недостаточности играют бел-
ки сурфактанта SP-B и  SP-C, кодируемые генами 
SFTPB, SFTPС, за счет участия в  оптимизации ре-
ологических свой  ств поверхности сурфактанта при 
динамических изменениях в  процессе легочного 
дыхания.

Клинический случай
Пациент А. 33  лет, проживающий в  Северной 

Осетии. При поступлении предъявлял жалобы на 
одышку при минимальной физической нагрузке 
(mMRC 3), иногда на кашель с  отхождением не-
большого количества мокроты зелёного цвета. 

История болезни: впервые стал отмечать одыш-
ку при физической активности в  подростковом 
возрасте. В возрасте 19 лет проходил службу в ар-
мии, отмечал нарастание одышки. При проф. ос-
мотре на рентгенограмме ОГК были выявлены 
признаки пневмонии, пациент был направлен на 
дообследование в  многопрофильный медицин-
ский центр. В 2013 г. выставлен диагноз гистиоци-
тоза Х с поражением легких, гистологически вери-
фицированный (выполнена видеоторакоскопиче-
ская биопсия левого легкого). Сцинтиграфическая 
картина характерна для гистиоцитоза Х (симптом 

"пламени свечи"). Принимал метилпреднизолон 
8 мг в сутки в течение 2 мес. с положительным эф-
фектом.

История жизни: бывший курильщик, стаж куре-
ния 9 пачек/лет. Наследственность: у  отца альвео-
лит, умер в 2010 г. У ребенка альвеолярный проте-
иноз, умер в  возрасте 5 мес. У  брата гистиоцитоз 
легких, умер в 2017 г.

Результаты физикального осмотра: индекс 
массы тела 30,9  кг/м2. Деформация ногтевых 
пластин пальцев рук по типу "часовых стекол". 
Система органов дыхания: сравнительная перкус-
сия без особенностей. При аускультации лёгких 
дыхание жесткое. ЧДД 24 в 1 мин. SatO2 93% при 
дыхании комнатным воздухом. Система крово-
обращения: область сердца не изменена, при ау-
скультации сердечные тоны приглушены, ритм 
правильный, ЧСС 88 в 1 мин. Артериальное дав-
ление 124/80 мм рт.ст.

Диагностическая оценка: в  биохимическом 
анализе крови С-реактивный белок 13,1  мг/л. 
В общем анализе крови: эозинофилы 0,42 10×9/л, 
СОЭ 30  мм/час. Инструментальные методы ис-
следования: нарушение вентиляционной функции 
легких по рестриктивному типу. Нарушение диф-
фузионной способности легких тяжёлой степени. 
На компьютерных томограммах (КТ) в обоих лег-
ких ретикулярные изменения с участками эмфизе-
мы, очаги, воздушные тонкостенные полости.

Медицинские вмешательства: (диагностиче-
ские). Гистологическое исследование: Сурфрак-
тант -связанный ячеистый фиброз. Генетическое 
исследование: в  гене SFTPC выявлена замена 
с.  218Т>C(р.Пе73Thr), СМ 022454, NM 003018.3 
в гетерозиготном состоянии.

Медицинские вмешательства: (лечебные) 1) сур -
фактант ингаляционно; 2) пентоксифиллин 300 мг 
в сутки; 3) малопоточная кислородотерапия. 
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Динамика и  исходы: Прогрессирование легоч-
ного фиброза по данным КТ легких. На фоне про-
ведённой заместительной терапии сурфрактантом 
небольшая положительная динамика в виде увели-
чения DLCO на 8% от исходного значения.

Обсуждение
Достаточно редкий случай в  практике врача 

пульмонолога с  интересным семейным анамне-
зом. Несмотря на молодой возраст, пациент имеет 

тяжелое респираторное заболевание  — прогрес-
сирующий лёгочный фиброз, сложный паттерн, 
который связан с  наличием мутации в  гене, ко-
дирующем сурфрактантный протеин С, и рассма-
тривается как кандидат на трансплантацию лёг-
ких.

Прогноз для пациента: Сомнительный. 
Информированное согласие на публикацию 

описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Ключевые слова: Фиброз, эмфизема, одышка, контакт с хлором, крепитация в нижних отделах.

Введение
Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) 

встречается преимущественно у лиц среднего и по-
жилого возраста и является наиболее частым забо-
леванием из группы интерстициальных заболева-
ний легких (ИЗЛ). В  среднем на долю ИЛФ при-
ходится 20-30% всех случаев ИЗЛ. Заболевание, как 
правило, имеет неуклонно прогрессирующее тече-
ние, в результате развивается дыхательная недоста-
точность и наступает смерть.

Клинический случай
Пациентка У., 80  л, обследована в  мае 2023 г. 

Поступила с жалобами на одышку при незначитель-
ной физической нагрузке и в покое (mMRC-4) и ка-
шель со скудной вязкой мокротой. В анамнезе жиз-
ни: вредные привычки отрицает, профессиональ-
ные вредности: контакт с  хлором. Сопутствующие 
заболевания: сахарный диабет 2  типа (СД 2  типа), 
артериальная гипертензия (АГ).

Анамнез заболевания: в  1998 г. появились уз-
ловатая эритема, диссеминированное поражение 
легких, внутригрудная лимфаденопатия, заподо-
зрен саркоидоз. Проведена морфологическая вери-
фикация (трансбронхиальная биопсия). Получала 
глюкокортикостероиды (ГКС) в течение 4 мес, на-
чальная доза 40 мг в сутки. В дальнейшем лечения 
не получала. В  течение последних 2  лет отмечает 
резкое нарастание одышки. В  2020 г. переносила 
новую коронавирусную инфекцию. В 2021 г. выяв-
лены обструктивные изменения вентиляционной 
функции легких, назначена ингаляционная терапия 
салметерол+флутиказон 25+250 мкг/доза. В  мае 
2023 г. прошла стационарное лечение в  отделении 
пульмонологии УКБ №4. 

По данным обследования: признаки легочно-
го фиброза в  сочетании с  эмфиземой (КТ-картина 
обычная интерстициальная пневмоний (ОИП), 
развитого фиброза с  "сотовым легким" и  тракци-
онными бронхоэктазами). Бодиплетизмография 
(БПГ)+диффузионный тест: рестриктивные нару-
шения (ОЕЛ 78% должн.), снижение диффузион-

ной способности легких тяжелой степени (DLCO 
21%должн.). По данным кислотно-  щелочного со-
стония (КЩС): гипоксемия. Значительное сниже-
ние толерантности к  физическим нагрузкам: при 
минимальной нагрузке десатурирует до 79%. Тест 
6-минутной ходьбы не проведен в  связи с  низкой 
сатурацией (>80%). По данным эхокардиографии 
(ЭхоКГ): легочная гипертензия систолическое дав-
ление в легочной артерии 48-50 мм рт.ст.

Данные осмотра: при перкуссии звук коро-
бочный. Сравнительная перкуссия: притупление 
в  нижних отделах. При аускультации лёгких дыха-
ние жёсткое, крепитации в нижних отделах. ЧД 22 
в 1 мин. SatO2 — 88% в покое при дыхании комнат-
ным воздухом.

Основной диагноз: Идиопатический легоч-
ный фиброз в  сочетании с  эмфиземой, прогрес-
сирующее течение. Сочетанный диагноз: ИБС: 
атеросклеротический кардиосклероз. Фон: Гипер-
тоническая болезнь 3 стадии, 3 степени, риск 
ССО 4. Хроническая аневризма восходящего от-
дела аорты. Атеросклероз коронарных, цере-
бральных артерий, аорты.

Осложнения: Хроническая гипоксемическая ды-
хательная недостаточность. Хроническая сердечная 
недостаточность 2б ст. с сохраненной фракцией вы-
броса (ФВ 62%). ФК III по NYHA. Легочная гипер-
тензия (СДЛА 48-50 мм рт.ст.).

Сопутствующие: Сахарный диабет 2 типа, целе-
вой уровень гликированного гемоглобина до 8%. 

Тактика ведения больной: В домашних условиях 
получает длительную кислородотерапию. По абсо-
лютным жизненным показаниям нуждается в  на-
значении антифибротической терапии: Нинтеданиб 
300 мг в сутки.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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014 ПЕРСТНЕВИДНОКЛЕТОЧНЫЙ РАК ЖЕЛУДКА 
У ПАЦИЕНТА 16 ЛЕТ (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Блинцева А. В., Шамрова Е. А.
ФГБОУ ВО "Мордовский государственный университет им. Н. П. Огарева", Саранск, Россия

blinceva.viktoria@icloud.com

Злокачественные новообразования (ЗНО) желудочно-  кишечного тракта (ЖКТ) у  детей встречаются крайне редко 
и  составляют 1,2% среди всех ЗНО. Согласно данным научной литературы, частота распространения рака желудка 
(РЖ) составляет не более чем 0,05% среди всех случаев ЗНО ЖКТ у детей. В отечественной и зарубежной литературе 
описаны лишь единичные случаи РЖ у детей и подростков в возрасте от 10 до 18 лет. Клинические проявления забо-
левания, как и у пациентов в возрасте старше 18 лет, носят неспецифический характер — боли в эпигастрии, снижение 
аппетита, потеря массы тела, асцит, анемия и др. В связи с этим постановка диагноза происходит на поздних стадиях 
болезни и, следовательно, характеризуется неблагоприятным прогнозом. Перстневидноклеточный РЖ является ред-
ким гистологическим подтипом аденокарциномы и встречается, как правило, у людей в возрасте от 20 до 40 лет. В дан-
ной работе представлен редкий случай развития ПКРЖ у ребенка 16 лет.

Ключевые слова: перстневидноклеточный рак желудка, дети, клинический случай.

Введение
Рак желудка (РЖ) у  детей встречается крайне 

редко и составляет 0,05% среди всех ЗНО ЖКТ [1, 2]. 
Заболевание не имеет ранних специфических сим-
птомов и проявляется  болью в животе, снижением 
аппетита, потерей массы тела и др. Согласно резуль-
татам клинических наблюдений, неблагоприятный 

прогноз при диффузном РЖ связывают с  низкой 
выявляемостью на ранних стадиях, быстрым тече-
нием, более злокачественным потенциалом опухо-
левых клеток и ранним метастазированием.

Приводим случай летального исхода пациента 
с  перстневидно-  клеточным РЖ, диагностирован-
ным на последней стадии.

Временная шкала
02.09.2023 10.09.2023 21.09.2023 30.09.2023 02.10.2023 21.10.2023
Обращение 
к педиатру  
по месту 
жительства

Обращение 
к хирургу  
по месту 
жительства. 
Направлена в ДРКБ

Переведена в ФЦ 
НМИЦ онкологии 
им. Н. Н. Блохина 

По тяжести состояния 
транспортирована  
в ДРКБ, отделение АРИТ 

Начат 1-й курс 
полихимиотерапии

Скончалась

Клинический случай
Пациентка, 16  лет, 02.09.2023 обратилась к  пе-

диатру по месту жительства с  жалобами на колю-
щую боль в  левой подвздошной, паховой областях 
с иррадиацией в поясницу, отсутствие аппетита, за-
держку стула, повышенную потливость, похудание. 

Выставлен диагноз: острый гастрит. В  лечении 
омепразол, но-шпа, бисакодил  — без эффекта. 
10.09.2023 осмотрена хирургом по месту житель-
ства, выполнено УЗИ органов брюшной полости: 
свободная жидкость в  брюшной полости и  малом 
тазу. Направлена в  ДРКБ. В  приемном отделении 
осмотрена гинекологом, хирургом, педиатром. 
Выполнено УЗИ брюшной полости, почек, моче-
вого пузыря, плевральных полостей: УЗ-признаки 
утолщения стенок лоханок обеих почек, лимфаде-
нопатии парааортальных лимфоузлов, реактивных 
изменений печени и поджелудочной железы, асци-
та, гидроторакса с  обеих сторон. Рентгенография 

грудной клетки: двусторонний экссудативный 
плеврит. ЭКГ: Синусовая тахикардия. Обменные 
нарушения в  миокарде левого желудочка. Снижен 
вольтаж зубцов в левых грудных отведениях. По тя-
жести состояния госпитализирована в  отделение 
реанимации.

ЭГДС: Новообразование желудка. Гипер пла-
стический гастрит. Дуоденит. Косвенные признаки 
панкреатита. Положительный тест на HbP. 

КТ органов грудной полости: Множественная 
аденопатия надключичной группы, преваскуляр-
ной и  верхней правой паратрахеальной групп. 
Двусторонний экссудативный плеврит. Единичный 
микроочаг S6 правого легкого.

КТ органов брюшной полости с  контраст-
ным усилением: Лимфоаденопатия парааорталь-
ной и  мезентериальной групп лимфоузлов. Гипер-
васкулярное объемное образование большой кри-
визны желудка. Асцит. 
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МРТ органов малого таза с внутривенным кон-
трастированием: наличие жидкости в  малом тазу, 
узловых образований брюшины, mts поражения ко-
стей таза, лимфаденопатии малого таза, выражен-
ного отека тазовой клетчатки. 

Лабораторные показатели: общий белок 49,4 г/л, 
альбумин 27,22 г/л, СРБ 130,83 мг/л, амилаза 120,6 
ед/л, липаза 299,21 ед/л. Лейкоциты 13,51×109/л, 
эритроциты 3,47×1012/л, гемоглобин 100 г/л, тром-
боциты 258×109/л. Онкомаркеры: РЭА 32,81 нг/мл, 
СА 19-9  — 1436,98 Ед/мл, НЕ 4  — 171,20 пмоль/л. 
Люмбальная и  костно-  мозговая пункции: атипич-
ных клеток не обнаружено. 

15.09.2023 в связи с нарастанием жидкости в плев-
ральных полостях, проведено дренирование пра-
вой и  левой плевральных полостей. С  21.09.2023 
по 29.09.2023 выездной реанимационной брига-
дой была транспортирована и  обследована в  ФГБУ 
НМИЦ онкологии им. Блохина. Основной диагноз: 
Перстневидноклеточный рак желудка с T3bN3bM1b, 
метастазы в  регионарные, отдаленные лимфоуз-
лы, кости таза. Стадия опухолевого процесса: IV. 
Осложение: Двусторонний плеврит. ДН 1-2 ст. Асцит. 
ОССН. Опухолевая интоксикация. Острое почечное 
повреждение, стадия недостаточности (СКФ по фор-
муле Шварца 25 мл/мин/1,73 м2), смешанного гене-
за (преренальный + ренальный + постренальный), 
СПОН. ССВН. Сопутствующий: Острая внеболь-
ничная двусторонняя полисегментарная пневмо-
ния. Вторичная олигоменорея. Артериальная гипер-
тензия, 2 степени высокий риск, вторичного генеза. 
Вторичная кардиомиопатия. НК 0 ст. Острый панкре-
атит с гиперэкзокринной активностью лекарственной 
этиологии. Острый гепатит умеренной биохимиче-
ской активности лекарственной этиологии. 

02.10.2023 проведён 1-й курс ПХТ по схеме 
FOLFOX 6. 

21.10.2023 в  ходе прогрессирования основного 
заболевания с развитием ОДН, ОССН наступил ле-
тальный исход.

Обсуждение
В  структуре заболеваемости РЖ возрастает до-

ля молодого контингента больных с  преобладани-

ем низкодифференциованных форм, характери-
зующихся крайне плохим прогнозом [2, 6]. Врач 
первичного звена является первой линией защиты 
в  борьбе с  онкопатологией. При этом важно пом-
нить о  "симптомах тревоги" [5]. У  больной имели 
место снижение массы тела, анемия, повышение 
СОЭ. Отсутствие наследственной предрасположен-
ности в анамнезе, молодой возраст пациентки, не-
специфическая симптоматика в  начале заболева-
ния послужили причиной поздней диагностики. 
Быстрое прогрессирование и  раннее метастазиро-
вание опухоли не оставили больной шансов на вы-
здоровление. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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015 СИНДРОМ КОУНИСА, ВЫЗВАННЫЙ УКУСАМИ ОС 
(КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)
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ФГБОУ ВО "Северо-Западный государственный медицинский университет им. И. И. Мечникова" Минздрава России, 
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В представленном клиническом случае описывается довольно редко встречающийся синдром Коуниса (СК) II типа 
(с верифицированной ишемической болезнью сердца), возникший после укуса ос и сопровождающийся развитием 
острого инфаркта миокарда (ОИМ). Диагноз ОИМ был подтверждён на основании повышения уровня тропонина 
(>10000 пг/мл), изменений на электрокардиограмме (ЭКГ) (элевация сегмента ST в отведениях II, III, aVF), выявлен-
ных нарушений локальной сократимости левого желудочка (ЛЖ) по данным эхокардиографии (ЭхоКГ) и результатов 
коронароангиографии (КАГ) (острая окклюзия с признаками пристеночного тромбоза в правой коронарной артерии 
(КА)). При этом причиной выявленного тромбоза коронарной артерии мог послужить как мощный выброс медиато-
ров воспаления, так и введенный эпинефрин для купирования анафилактического шока. Случай подчеркивает важ-
ность информирования клиницистов о СК и риске развития ОКС у пациентов с острой анафилаксией.

Ключевые слова: клинический случай, острый коронарный синдром, синдром Коуниса.

Введение 
Синдром Коуниса  — это острый коронарный 

синдром, возникающий в результате аллергической 
или анафилактической реакции. Встречаемость СК 

составляет 3,4% от всех госпитализированных па-
циентов с аллергией, что позволяет считать заболе-
вание редким [1]. В данной публикации описывает-
ся случай развития СК II типа после укусов ос. 

Временная шкала

Клинический случай
Пациент А., 69 лет, госпитализирован в экстрен-

ном порядке с пароксизмом фибрилляции предсер-
дий (ФП), после купированного анафилактиче-
ского шока, возникшего вследствие укусов ос. При 
поступлении отмечались жалобы на ощущение не-
хватки воздуха и аритмичное сердцебиение. 

В анамнезе артериальная гипертензия (АГ) с по-
вышением артериального давления до 160/100  мм 
рт.ст. без регулярной терапии. В течение 5 лет бес-
покоит одышка при подъеме на 4 этаж, иных жа-
лоб со стороны сердечно-  сосудистый системы не 
предъявляет. Наследственность отягощена со сто-
роны матери (АГ, ИМ). Курит. Сопутствующие за-
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болевания отрицает. Аллергологический анамнез: 
удушье и локальный отек после укусов ос, купируе-
мые антигистаминными препаратами. 

В  день госпитализации пациент был дважды 
укушен осами, после чего появилось ощущение не-
хватки воздуха и  страх смерти с  последующей по-
терей сознания. Анафилактический шок купирован 
бригадой скорой медицинской помощи путем вве-
дения хлоропирамина, преднизолона и  эпинефри-
на. На ЭКГ — ФП с частотой 110 уд./мин. Экстренно 
госпитализирован. 

В  стационаре: сознание ясное, состояние сред-
ней тяжести. Кожные покровы бледные, локальная 
гиперемия и  отек в местах укусов ос. АД 100/55 мм 
рт.ст., пульс 98 уд./мин, ритмичный. Тоны серд-
ца глухие, шумов нет, ЧСС 98 уд./мин. ЧДД 20/
мин. Дыхание жесткое, в  нижних отделах единич-
ные свистящие хрипы. По ЭКГ — синусовый ритм 
(спонтанное восстановление). Тропонин Т — 24,73 
пг/мл (N<50 пг/мл). Клинический анализ кро-
ви и  общий анализ мочи в  пределах референсных 
значений. Биохимический анализ крови: глюкоза 
9,07  ммоль/л, холестерин — 6,31  ммоль/л, ЛНП — 
4,53 ммоль/л. 

Через 30 минут в  приемном покое у  пациента 
развилась интенсивная давящая боль за грудиной 
с иррадиацией в межлопаточную область. 

На ЭКГ — ритм синусовый, элевация сегмента 
ST в  отведениях II, III, aVF. Тропонин Т — >10000 
пг/мл. Экстренно выполнена КАГ: субокклюзия 
огибающей ветви левой КА, в  правой КА стеноз 
средней трети до 70% и острая окклюзия с призна-
ками пристеночного тромбоза в  дистальной трети. 
Одномоментно выполнена баллонная ангиопла-
стика со стентированием правой КА (2 DES). По 
данным ЭхоКГ: фракция выброса 50%, зона акине-
зии базального нижнего, гипокинезии срединного 
нижнего, переднебокового, апикального бокового 
сегментов ЛЖ.

На фоне проводимой терапии (ривароксабан 
15  мг/сут., клопидогрел 75  мг/сут., ацетилсалици-
ловая кислота 100  мг/сут., аторвастатин 40  мг/сут., 
периндоприл 6 мг/сут., индапамид 1,5 мг/сут., оме-
празол 20  мг/сут.) достигнуты целевые цифры АД 
и пульса, явления сердечной недостаточности ком-
пенсированы, ангинозные боли не рецидивировали. 

Основной диагноз при выписке: Ишемическая 
болезнь сердца. Острый инфаркт миокарда ниж-
ней стенки ЛЖ от 22.06.2023 г. Ангиопластика 
со стентированием ПКА (2DES) от 22.06.2023. 
Гипертоническая болезнь III стадии, АГ 2 степени, 
риск ССО-4.

Осложнения: Острая сердечная недостаточность 
Killip II → ХСН с сохранной ФВ (50%) IIа стадии, 
2 ФК по NYHA.

Впервые выявленный пароксизм ФП от 
22.06.2023, спонтанное восстановление синусового 
ритма от 22.06.2023. EHRA I, CHA2DS2-VASc 3 бал-
ла, HAS-BLED 2 балла.

Сопутствующий: Аллергическая реакция по ти-
пу анафилактического шока на укус осы, купирова-
на 22.06.2023. 

Обсуждение
Специальных диагностических тестов для ве-

рификации СК не существует [2], однако систем-
ное проявление аллергической реакции у пациента 
с  ОИМ на фоне атеросклеротических изменений 
КА, и  известными факторами риска заболевания 
(возраст, аллергия в анамнезе, гипертония, курение 
и  дислипидемия) [1], позволяют диагностировать 
СК II типа. Дискутабельным в данном случае оста-
ется вопрос о причине развития инфаркта миокар-
да: являлся ли он прямым след ствием вазоспазма 
на фоне аллергической реакции или же был вызван 
введением эпинефрина, который по данным лите-
ратуры может выступать самостоятельным тригге-
ром развития ОИМ [3]. 

Заключение
Синдром Коуниса остается нерешенной про-

блемой, требующей междисциплинарного подхода. 
В настоящее время остается ряд вопросов по алго-
ритму диагностики данного заболевания, тактики 
лечения в остром периоде, а также методах профи-
лактики, особенно у  лиц с  отягощенным аллерго-
логическим анамнезом и  факторами риска атеро-
склероза. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Клинический случай
Пациентка, 21 год. При поступлении предъявля-

ла жалобы на сухой кашель, сердцебиения, одышку 
при физической нагрузке.

История болезни: С  детства отмечает кашель, 
одышку при физической нагрузке, острая респира-
торная вирусная инфекция (ОРВИ) до 3-4 раз в год. 
В  возрасте 4  года диагностирована двусторонняя 
пневмония. В  2014 г. после перенесенной ОРВИ 
ухудшение состояния в  виде нарастания одышки 
при физической нагрузке, заподозрено интерсти-
циальное заболевание легких. По данным компью-
терной томографии (КТ) легких, возможен гипер-
чувствительный пневмонит. Назначено лечение 
преднизолоном 35 мг/сут. в течение 2 мес. с посте-
пенным снижением дозы до 20  мг/сут. с  положи-
тельным эффектом.

Результаты физикального осмотра: система орга-
нов дыхания: частота дыхания 21 в мин. Сатурация 
91% при дыхании комнатным воздухом в  покое. 
Грудная клетка при пальпации эластичная, безболез-
ненная. Деформация ногтевых фаланг пальцев рук 
по типу "барабанных палочек". При аускультации: 
над легкими дыхание жесткое, крепитация в базаль-
ных отделах обоих легких. Система кровообраще-
ния: при аускультации сердечные тоны нормальной 
звучности. Патологических шумов нет. Ритм пра-
вильный, частота сердечных сокращений 95 уд./мин. 
Пульс ритмичный, удовлетворительного наполне-
ния. Артериальное давление 120/78 мм рт.ст.

Диагностические исследования: в  биохимиче-
ском анализе крови: ревматоидный фактор повышен 
до 56,4 ед/мл, билирубин общий повышен до 24,7 
мкмоль/л. На КТ легких: паттерн хронического фи-
брозирующего гиперчувствительного пневмонита.

Согласно заполненному пациенткой вопросни-
ку для установления потенциального этиотропного 
фактора хронического гиперчувствительного пнев-
монита, факторов риска не выявлено.

По данным бодиплетизмографии: нарушение 
вентиляционной способности легких по рестрик-
тивному типу. Снижение диффузионной способно-
сти легких средней тяжести (DLCO 43% должн). 

По данным эхокардиографии от 13.03.2023: си-
столическое давление в легочной артерии повыше-
но до 51-54 мм рт.ст.

Диагноз: Интерстициальное заболевание лег-
ких: вероятный гиперчувствительный пневмонит, 
хроническое фиброзирующее течение, осложнен-
ное легочной гипертензией.

Проведенное лечение: Метилпреднизолон 16 мг 
в сутки, Омепразол 20 мг 2 раза в день.

Заключение и рекомендации 
1) Постоянная кислородотерапии в  домашних 

условиях.
2) Метилпреднизолон 16 мг в сутки
3) Нинтеданиб 300 мг 2 в сутки
4) ЛАГ-специфическая терапия: силденафил 

60 мг в сутки
Представлен случай пациентки с  фиброзиру-

ющим течением. интерстициального заболевания 
легких в молодом возрасте. В данном случае одыш-
ка при физической нагрузке связана не только с ле-
гочным фиброзом и снижением легочной функции, 
но и  с  развитием легочной гипертензии. При про-
грессировании легочного фиброза на фоне проти-
вовоспалительной и  антифибротической терапии 
пациентка будет рассматриваться как кандидат на 
трансплантацию лёгких.

Представленный случай демонстрирует слож-
ность постановки диагноза, учитывая отсутствие 
этиотропного фактора. Только при многопрофиль-
ном обсуждении был поставлен диагноз и назначе-
но лечение.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Представлен клинический случай ведения пациентки с типичными признаками склеродермического поражения кожи 
и внутренних органов, однако подтвержденный диа гноз системного заболевания соединительной ткани был установ-
лен через 30  лет после дебюта одного из главных симптомов  — синдрома Рейно (встречается у  90-95% больных). 
Несвоевременная диагностика, отсутствие узких специалистов (ревматологов) в регионах, настороженности участко-
вых терапевтов и,  как следствие, позднее начало терапии значительно снизило ее эффективность, что и  привело 
к необратимым осложнениям со стороны сердечно-  сосудистой системы. 

Ключевые слова: клинический случай, системная склеродермия, синдром Рейно, склеродактилия, Scl70.

Введение 
Системная склеродермия — аутоиммунное забо-

левание соединительной ткани, характеризующееся 
поражением органов, фиброзом и  васкулопатией. 
Клиническая картина представлена поражением 
кожи, скелетно-  мышечного, опорно-  двигательного 
аппарата и внутренних органов [1].

В  современной практике существует необ-
ходимость тщательного обследования населе-
ния [5], в  том числе подробного сбора анамнеза, 
лабораторно- инструментальная диагностика, свое-
временное оказание специализированной помощи 
и адекватное назначение терапии [2]. 

Временная шкала 
До 2018 2019 2020 2021 2022-2023

Симптомы Поражение 
кожи
Суставной 
синдром 
(СС)

+ иммунологиче-
ские нарушения

- уменьшение 
поражения кожи
+ СС прогрессирует
+ Прогрессирование 
стеноза АК
+ поражение легких 
и пищевода

- уменьшение СС, 
поражения кожи  
+ прогрессирование 
стеноза АК

+ поражение 
коронарных 
артерий

+ прогрессирует 
поражение кожи
+ прогрессирование 
СС
+ выраженный 
аортальный стеноз

Терапия НПВС Пентоксифиллин 
600 мг в сут., 
Купренил 500 мг 
в сут.

Купренил 250 мг 
в сут., 
Преднизолон 15 мг
Метотрексат 10 мг 
в нед.

Метилпреднизолон 
24 мг в сут.

Метилпреднизолон 
16 мг в сут.
стентирование 
ствола ЛКА

Метилпреднизолон 
12 мг в сут.
имплантация АК 

Клинический случай
Пациентка 77 лет, после 40 лет отмечала симме-

тричное онемение пальцев рук, сопровождающее-
ся бледно-  синей окраской кожных покровов, при 
контакте с  холодной водой и  воздухом, при стрес-
се. С  возрастом стала отмечать прогрессирование 
синдрома: появилась отечность кистей, уплотнение 
кожи пальцев рук, трещины. Пользовалась косме-
тическими средствами без эффекта. 

Впервые обратилась к  ревматологу весной 
2019 г. (в возрасте 73 лет), с жалобами на утреннюю 
скованность коленных суставов, умеренную болез-
ненность голеностопных суставов, боль в  области 
запястных каналов при умеренной нагрузке, в тече-

ние 10 лет принимала нестероидные противовоспа-
лительные препараты с положительным эффектом. 
Status localis: радиальные складки вокруг рта ("ки-
сет"), склеродактилия. 

На рентгенограмме кистей и  стоп сужение су-
ставных щелей, остеоартроз. Антитела к  Scl70 по-
вышены до 18,6 (N: 0-15). 

Установлен диагноз: Системная склеродермия, 
подострое течение, с поражением суставов, сосудов 
(синдром Рейно), кожи (склеродактилия, синдром 
"кисета"), иммунологическими нарушениями (Scl70 
++). Назначена терапия: пентоксифиллин 600  мг 
в  сутки, купренил 500  мг в  сутки, которую прини-
мала по сентябрь 2019 г. с уменьшением плотности 
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кожи пальцев, но с  прогрессированием суставного 
синдрома.

Мультиспиральная компьютерная томография 
органов грудной клетки (МСКТ) от 12.09.2019: диф-
фузные участки субплеврального пневмосклероза. 

Функция внешнего дыхания (ФВД) от 18.09.2019: 
Показатели ФВД в пределах нормы. Проба с брон-
холитиком отрицательная. 

Рентгеноскопия пищевода и желудка от 13.09.2019: 
склеродермический эзофагит. 

При эхокардиографии в сентябре 2019 г. описа-
ны аортосклероз, стеноз аортального клапана (АК), 
фракция выброса (ФВ) 70%; в сравнении с данны-
ми от 2017 г. — прогрессирование стеноза АК. 

Продолжена терапия пеницилламином 250  мг 
в сутки; добавлен преднизолон 30 мг в сутки и ме-
тотрексат 10  мг в  неделю + фолиевая кислота. 
Отмечено уменьшение интенсивности суставного 
синдрома, синдрома Рейно, плотности кожи. В свя-
зи с развитием внебольничной двусторонней вирус-
ной пневмонии прекращен прием пеницилламина 
и метотрексата, продолжена терапия метилпредни-
золоном, доза редуцирована с 24 до 12 мг. 

С  сентября 2020 г. прогрессирует одышка при 
нагрузке, показатели ФВД и МСКТ без динамики. 
В  мае 2021 г. при коронарографии выявлен стеноз 
передней межжелудочковой ветви до 85%, в  июне 
2021 г. выполнено бифуркационное стентирова-
ние ствола левой коронарной артерии, в мае 2022 г. 
в  связи с  прогрессированием стеноза аортального 
клапана выполнена транскатетерная имплантация 
аортального клапана (TAVI с  положительным эф-
фектом: исчезли загрудинные боли и  одышка при 
нагрузке.

При контрольном обследовании в  октябре 
2023  г. отмечается отрицательная динамика в  виде 
атрофии кожи конечностей, потеря эластичности, 
истонченности, при незначительном травмирова-
нии образуются раны, требующие наложения швов, 
заживающие в  течение 3-4 месяцев, сохраняется 
симптом "кисета", на спине паравертебрально по-

явились участки индурации; умеренный суставной 
синдром. Жалоб со стороны сердечно-  сосудистой 
системы нет. 

Обсуждение
Таким образом, поздняя постановка диагноза 

связана с  недостаточностью диагностики на этапе 
диспансерного наблюдения пациента, отсутствием 
узких специалистов в первичном звене здравоохра-
нения, комплексной оценки имеющихся симпто-
мов и  синдромов. Данный случай демонстрирует 
необходимость тщательного обследования населе-
ния, важность информированности врачей первич-
ного звена о клинической картине системных рев-
матологических заболеваний [4] с целью активного 
выявления заболеваний на начальных стадиях, ран-
него начала терапии [3] и  предупреждения ослож-
нений.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Введение
Настоящий клинический случай интересен раз-

витием атрофии надпочечников и  других множе-
ственных ятрогенных заболеваний в  качестве по-
бочных эффектов длительного лечения тяжелой 
бронхиальной астмы.

Данный клинический случай является ярким 
примером неоптимальной терапии тяжелой брон-
хиальной астмы в  течение 36  лет. Немаловажную 

роль в этиологии осложнений длительной терапии 
ГКС играют эпизоды самостоятельной смены до-
зировки пациенткой.

Целью лечения является достичь состояния 
полной экзогенной депривации ГКС без рецидива 
основного заболевания и  клинических признаков 
других ятрогенных осложнений. Но, в связи с атро-
фией надпочечников, прием ГКС назначен в каче-
стве заместительной терапии.

Временная шкала

Клинический случай
Ж, 58 лет, место жительства: г. Можга. Жалобы: 

боль и  слабость в  руках и  ногах, тремор рук, го-
ловокружение, однократная рвота по утрам, уве-
личение массы тела за последний месяц за счет 
отеков, судороги в  ногах, жажда, сухость во рту, 
повышение АД до 150/90  мм рт.ст., учащенное 
сердце биение. 

Анамнез заболевания: БА с  1987 г., максималь-
ная доза преднизолона 30 таблеток в день. 

В  1994 г. ухудшение состояния. В  конце 1997 г. 
снизила дозу преднизолона, так как увеличился вес, 
почувствовала себя плохо. После участились при-
ступы удушья, увеличила дозу преднизолона до 
6  таблеток. В  2009 г. у  пациентки обнаружили ви-
русный гепатит С, снизили дозу преднизолона. 
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В  2012 г. осенью пациентка была направле-
на к  эндокринологу, был выставлен диагноз: Хро-
ническая надпочечниковая недостаточность 
ятрогенного генеза. Медикаментозный синдром 
Иценко-  Кушинга. Доза преднизолон была сниже-
на до 5  таблеток, назначен флудрокортизон. С  зи-
мы 2023 г. увеличились стрии, впервые повысилась 
глюкоза — 11 ммоль/л.

История жизни: Профессия: работала санитар-
кой. Вредные привычки: курила с  15  лет, ½ пачки 
в  день. Перенесенные заболевания: БА, хрониче-
ский HCV, ГБ. 

Данные осмотра: состояние удовлетворитель-
ное, сознание ясное. Кожные покровы бледные 
с  желтушным оттенком, цианоз носогубного тре-
угольника, широкие багрово-  красные стрии на пе-
редней брюшной стенке. АД 140/80  мм рт.ст. ЧСС 
68 уд./мин. Живот увеличен за счет подкожной 
клетчатки, безболезненный, мягкий. Пастозность 
голеней, стоп, лица.

Эндокринологический статус: выглядит старше 
своих лет. ИМТ 30 кг/м2. 

Лабораторные данные: биохимический анализ 
крови: мочевая кислота 401,9  ммоль/л, холестерин 
6,01  ммоль/л; АЛТ 744,3 ЕД/л; АСТ 449,4 ЕД/л; 
мочевина 7,11  ммоль/л; креатинин 98 мкмоль/л; 
билирубин общий 25,81 мкмоль/л; прямой били-
рубин 19,4 мкмоль/л; натрий 140  ммоль/л; калий 
2,82 ммоль/л.

Гликемический профиль: 10,37 ммоль/л.
Анализ мочи на суточное количество белка в мо-

че: суточный объем 1700 мл, белка 0,16 г/л, СКБ 
0,27 г/сут. 

Инструментальные данные: 
ЭКГ: Ритм синусовый, правильный. Отклонение 

ЭОС влево. ЧСС 75/мин. 
Рентгенограмма легких: венозный застой в лег-

ких.
УЗИ ОБП: признаки выраженных диффузных 

изменений паренхимы печени по типу жирового 
гепатоза. 

СКТ-остеоденситометрия L3-L5:
Минеральная плотность костной ткани ниже 

нормальных показателей для данной гендерно- 
возрастной группы, соответствует остеопорозу І ст.

СКТ надпочечников: Диффузная атрофия па-
ренхимы обоих надпочечников.

Заключение окулиста: Гипертоническая ангио-
патия обоих глаз. Осложненная катаракта обоих 
глаз. Миопия высокой степени.

Заключение невролога: Энцефалопатия II ст. 
смешанного генеза (печеночная, дисметаболиче-

ская, сосудистая) в виде псевдобульбарного, легко-
го подкоркового синдромов. Диабетическая сенсо-
моторная полинейропатия ІІ ст. в виде легкого дис-
тального тетрапареза, чувствительных нарушений. 
Миопатический синдром на фоне приема ГКС.

Диагноз: Стероидный диабет средней степени 
тяжести. Диабетическая сенсомоторная полинейро-
патия II ст. Миопатический синдром на фоне при-
ема ГКС. Дисциркуляторная энцефалопатия II ст. 
смешанного генеза. Ятрогенная хроническая над-
почечниковая недостаточность тяжелой степени 
тяжести, декомпенсация. Распространенный сте-
роидный остеопороз І  ст. Ятрогенный кушингоид. 
Хронический вирусный гепатит С, выраженной ак-
тивности. ФК 3, ХСН ІІБ ст. 

Прогностические характеристики: в  настоящее 
время при условии соблюдения всех принципов ле-
чения ятрогенной хронической надпочечниковой 
недостаточности прогноз относительно благопри-
ятный. 

Динамика и исходы: учитывая возраст и мульти-
морбидность пациентки прогноз неблагоприятный. 
Важно проводить ежегодный осмотр и контролиро-
вать уровень лабораторных показателей у эндокри-
нолога. Оценка приверженности терапии: низкая.

Обсуждение
Количество побочных эффектов связано с при-

ёмом системного ГКС в больших дозах. Не был осу-
ществлен контроль над приверженностью к  тера-
пии.

Авторами проведен анализ и вынесены рекомен-
дации по ведению пациентки: протофан, диабетон 
МВ, преднизолон, кортизона ацетат, флудрокорти-
зон, диувер, миакальцик, мексидол, тиогамма, фу-
росемид.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Клинический случай посвящён разбору случая пациентки с впервые выявленным гиперчувствительным пневмони-
том, вызванным предположительно контактом с  пером гусей, кур, сеном. Ранее лечилась по поводу бронхиальной 
астмы, позже диагноз был изменён на неспецифическую интерстициальную пневмонию, в последующем предположен 
саркоидоз. Поступила с жалобами на одышку при минимальной физической нагрузке (mMRC 2 балла). При аускуль-
тации лёгких дыхание жесткое, высокочастотные дыхательные шумы в  верхних отделах обоих легких, крепитация 
в нижних отделах обоих легких. На компьютерной томографии органов грудной клетки выявлены признаки гиперчув-
ствительного пневмонита (мозаичная плотность, участки фиброза, тракционные бронхоэктазы). При физической 
нагрузке пациентка десатурирует с 91% до 80%, одышка по шкале Borg 10 баллов после нагрузки DLCO 47% должн. 
В отделении был выставлен диагноз гиперчувствительного пневмонита, фибротический фенотип, хроническое про-
грессирующее течение, хроническая дыхательная недостаточность (ХДН), гипоксемический тип, 2 степени.

Ключевые слова: клинический случай, гиперчувствительный пневмонит, фибротический фенотип, хроническая дыха-
тельная недостаточность.

Клинический случай
Пациентка женщина 63  года, поступила в  ста-

ционар с  жалобами на одышку при минимальной 
физической нагрузке (mMRC 2 балла), кашель со 
скудной мокротой по утрам, чувство сдавленности 
в грудной клетке.

Считает себя больной с 2019 г., когда после убор-
ки сухой травы отметила повышение температуры, 
появление одышки. Была направлена на компью-
терную томографию органов грудной клетки (КТ 
ОГК). На снимке выявлены диссеминированные 
интерстициальные узелки, увеличение бифуркаци-
онных лимфоузлов. Получала отхаркивающие, ан-
тибиотики, одышка продолжала прогрессировать. 
Был поставлен диа гноз бронхиальной астмы, полу-
чала терапию ингаляционными глюкокортикосте-
роидами (ИГКС) + длительно действующий бета-
2-агонист (ДДБА) с  небольшим положительным 
эффектом. В 2022 г. поставлен диагноз неспецифи-
ческой интерстициальной пневмонии, подострого 
течения. После выписки принимала метилпредни-
золон коротким курсом без положительной дина-
мики. На КТ ОГК от сентября 2022г. интерстици-
альный процесс в  легких в  сочетании с  медиасти-
нальной лимфаденопатией. Предположен диагноз 
саркоидоз. Обследовалась у ревматолога, данных за 
системные заболевания соединительной ткани нет. 
Обследована у  аллерголога, данных за гельминт-
ную инвазию нет. Осмотрена фтизиатром, данных 
за туберкулез нет. Получала ипратропия бромид + 
Фенотерол+будесонид, эуфиллин, метоклопрамид, 
цефтриаксон без эффекта. 

Проживает в  частном доме. Держит кур, коз, 
кошек, собак. Большое количество растений в до-

ме. До 2021 г. спала на подушке из гусиного пу-
ха. Хронические заболевания: гипертоническая 
болезнь, образование правой доли щитовидной 
железы. Постоянная медикаментозная терапия: 
периндоприл 4 мг, индапамид 2,5 мг, бисопролол 
5 мг.

Объективно: состояние средней степени тяже-
сти. температура тела 36,6 С. Кожные покровы чи-
стые. При аускультации лёгких дыхание жесткое, 
высокочастотные дыхательные шумы в верхних от-
делах обоих легких, крепитация в  нижних отделах 
обоих легких. ЧД 22 в 1 мин. SatO2 91% при дыха-
нии комнатным воздухом в покое. Сердечные тоны 
приглушены, ЧСС 85 уд/мин. Артериальное давле-
ние 110/70 мм рт.ст. Живот безболезненный. 

Кислотно-  щелочное состояние: pH(T) 7.41, Лак-
тат: 3,1  ммоль/л; sO2 89.0% pCO2 38  мм рт.ст., РО2 
57 мм рт.ст. Умеренная гипоксемия.

КТ ОГК: КТ-картина эмфизематозно- склеро-
тических изменений легких, паттерн мозаичной 
плотности. Участки линейного и тяжистого фиброза 
обоих легких. Хронический бронхит с  признаками 
формирования бронхоэктазов. Медиастинальная 
лимфоаденопатия. Аортосклероз.

Прогрессирование интерстициальных измене-
ний по сравнению с 2022 г.

Спирография: проба с  бронхолитиком отрица-
тельная. ЖЕЛ умеренно снижена (68%). Обструкция 
отсутствует. 

Бодиплетизмография, диффузионный тест: ФЖЕЛ 
102%, ОФВ1 99%, ЖЕЛ 102%, общая емкость легких 
умеренно снижена (85%); увеличение остаточного 
объема (55%). Снижение диффузионной способно-
сти средней степени тяжести (DLCO 47%).
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Эхокардиография с  допплеровским анализом: 
признаки легочной гипертензии. Систолическое 
давление макс. в  легочной артерии около 41  мм 
рт.ст., TAPSE-25  мм. Фракция выброса ЛЖ 62%. 

Тест с  6-минутной ходьбой: пройдено 26,2% от 
должного (120 м). Тест остановлен на 1 мин 40 сек 
из-за снижения сатурации с  91% до 80%). До на-
грузки одышка по шкале Borg 8б. после Borg 10б. 

Проведенное лечение: 1. Преднизолон 60  мг 
в/в кап 1  р/д, 30  мг; 2. Ипратропия бромид + 
Фенотерол 0.25  мг+0.5  мг/мл 20 кап+2  мл 0,9% 
NaCl ингаляционно 4 р/д; 3. Омепразол 20 мг 2 р/д. 
Кислородотерапия 2 л/мин.

Выставлен диагноз: Основной: Гиперчувстви-
тель ный пневмонит, фибротический фенотип, 
хроническое прогрессирующее течение. Ослож-
нение: ХДН 1 типа (гипоксемическая), 2 ст. Сопут-
ствующий: Гипертоническая болезнь 3 степени, 
2 стадии, риск 4. Ожирение 1 степени.

Рекомендованное лечение: Длительная кис-
лородотерапия потоком 1-2 л/мин 16-18 ч/сут.; 
Метилпреднизолон 16 мг в сут.; Микофенолата мо-
фетил 2000 мг в сут.

Пациентка имеет характерные для данного забо-
левания анамнез контакта с птицами, пером, сеном, 
КТ картину (мозаичная плотность, участки фибро-
за, тракционныые бронхоэктазы), аускультативную 
картину  — высокочастотные дыхательные шумы 

в верхних отделах легких, крепитация в нижних от-
делах. Данный случай отражает, что тщательный 
сбор анамнеза, в частности в случае гиперчувстви-
тельного пневмонита, является одним из важней-
ших критериев диагностики заболевания, а в сово-
купности с  характерными результатами функцио-
нальной диагностики, которая также должна быть 
проведена в полном объёме, и физикального обсле-
дования позволяет качественно провести диффе-
ренциальную диа гностику и  способствует скорей-
шему назначению адекватной терапии.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Лапароскопическое исследования имеет большую диа гностическую ценность, однако, следует предостеречь и от пере-
оценки достоверности данных лапароскопии. Так, если отмеченное глазом значительное увеличение желчного пузыря 
едва ли может оказаться артефактом, то попытка дифференцировать метастатическое онкологическое поражение 
печени от цирроза печени только на основании осмотра ее поверхности, сопряжена с серьезными трудностями.
Достоверность лапароскопического исследования значительно повышается параллельно проведенной биопсией, взя-
той под визуальным контролем из заведомо патологически измененного, "подозрительного" участка органа.

Ключевые слова: клинический случай, лапароскопическое исследование, диффузное поражение печени, декомпенси-
рованный портальный цирроз печени, бронхогенный рак.

Введение
Данный клинический случай иллюстрирует боль-

шую диагностическую ценность проведения не 
только лапароскопического исследования, но так-
же физикальных методов диа гностики, например, 
осмотр, так как одной из причин ошибки диагноза 
послужило именно избыточное доверие к результа-
там лапароскопии.

Клинический случай
Мужчина, 48 лет, гражданин Российской Феде-

рации, проживающий в  городе Орёл. Обратился 
в поликлинику по месту жительства 3.09.2022 с жа-
лобами на снижение аппетита, общее недомогание 
и увеличение живота в объеме. Хирургом в район-
ной поликлинике был поставлен диагноз грыжи 
белой линии. В  начале октября появились отеки 
на ногах, трактовавшиеся участковым врачом как 
проявление тромбофлебита. 19.10.2022 обнаруже-
ны увеличение размеров печени, появление асцита, 
и больной был помещен в хирургическую клинику 
для оперативного вмешательства по поводу цирроза 
печени с портальной гипертензией. 

При обследовании в стационаре состояние боль-
ного признано вполне удовлетворительным. При 
объективном исследовании: живот увеличен в объ-
еме, в  брюшной полости определялась свободная 
жидкость. Острый, слегка болезненный край уме-
ренно плотной печени пальпировался на 6 см ниже 
реберной дуги, селезенку прощупать не удавалось. 
Был поставлен предварительный диагноз  — пор-
тальный цирроз. 

Проведенное 1.11.2022 лапароскопическое ис-
следование подтвердило этот диагноз. При лапаро-
скопии, после эвакуации асцитической жидкости, 

стала видна нижне-  передняя часть печени, край ее 
острый, поверхность умеренно бугриста, отмече-
но напряжение печеночной ткани обычного цвета. 
Селезенка не увеличена, передняя стенка желудка 
не изменена. Брюшина гладкая, блестящая. Такая 
лапароскопическая картина расценена как типич-
ная для цирроза печени.

По настоятельной просьбе больного, он был вы-
писан домой 19.11.2022, с  тем, чтобы через месяц 
поступить для оперативного вмешательства, но уже 
через 5 дней привезен в ту же клинику в крайне тя-
желом состоянии. Сознание спутанное, выражен-
ные тахикардия и одышка, выявлена правосторон-
няя нижнедолевая пневмония. 

При наличии пневмонии, СОЭ оставалась замед-
ленной на всем протяжении заболевания колебалась 
в пределах 2-7 мм/ч, сохранялся эритроцитоз, поя-
вилась желтуха, протромбиновый индекс снизился 
до 28%, возрос сдвиг белковой формулы, появилась 
азотемия. Интенсивное лечение, с включением анти-
биотиков, позволило добиться некоторого улучше-
ния состояния больного. Однако, в дальнейшем, со-
стояние больного вновь ухудшилось: появился гной-
ный свищ в наружном слуховом проходе, отмечено 
появление плеврального экссудата справа и через три 
дня — слева. Плевральная пункция, осуществленная 
справа дважды с интервалом в 9 дней, обнаружила 
в  первый раз геморрагический экссудат, во второй 
раз — серозно- фибринозный. В связи с подозрением 
на наличие бронхогенного рака неоднократно про-
водилось рентгенологическое исследование грудной 
клетки. Рентгенолог, указав 29.11.2022 исчезновение 
пневмонической инфильтрации, в дальнейшем на-
ходил лишь плевральные изменения, отрицая какие-
либо изменения в легочной ткани.
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В  период пребывания в  клинике дифференци-
альный диа гноз проводился между раком легкого 
с метастазами в печень и брюшину и сепсисом, те-
кущим на фоне декомпенсированного портального 
цирроза печени. Рентгенологические данные — от-
сутствие анемизации, периоды временного улуч-
шения состояния больного, уменьшение размеров 
печени, снижение билирубинемии, рано установ-
ленные нарушения печеночных функций, склоня-
ли ко второму предположению. Решающим дово-
дом в  пользу цирроза печени служили и  результа-
ты лапароскопии. Таким образом, окончательный 
клинический диагноз был сформулирован так: пор-
тальный цирроз печени неясной этиологии, деком-
пенсированный, с  портальной гипертензией, про-
грессирующий. Сепсис. Правосторонняя нижне-
долевая пневмония, экссудативный двухсторонний 
плеврит.

При проведении компьютерной томографии 
органов грудной клетки и  брюшной полости от 
05.12.2022 в  БУЗ ОО "Орловский онкологический 
диспансер" был диагностирован рак правого брон-
ха, прорастающий в  переднее и  заднее средосте-
ние и заднюю стенку левого предсердия, сдавление 
опухолевой тканью нижней полой вены и пищево-
да, метастазы рака в  хвост поджелудочной желе-
зы, тромбоз нижней полой вены, асцит. Инфаркты 

в  нижней доле правого легкого. Дистрофия мио-
карда.

Обсуждение
Наряду с несколько атипичным для рака течени-

ем заболевания, в  рассматриваемом случае основ-
ными причинами диагностической ошибки следует 
признать, прежде всего, данные рентгенологиче-
ского обследования больного, не установившего на-
личие обширной опухоли в грудной клетке. В зна-
чительной мере отклонению от истинного диагно-
за способствовало излишнее доверие к результатам 
лапароскопического исследования, утверждавшего 
наличие цирроза печени. Следовательно, данные, 
полученные при лапароскопии, в  каждом отдель-
ном случае подлежат критической оценке и  сопо-
ставлению с  клинической картиной заболевания. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Клинический случай является примером аспириновой бронхиальной астмы, которая проявляется в  виде триады: 
бронхиальной астмы (БА), гиперчувствительности к ацетилсалициловой кислоте (АСК) и нестероидным противовос-
палительным препаратам (НПВП), полипозного риносинусита. Пациентке, учитывая ее анамнез, фенотип БА 
и  базисную терапию, которую она принимает, по решению консилиума был рекомендован к  приему генно- 
инженерный биологический препарат.

Ключевые слова: клинический случай, аспириновая бронхиальная астма, аспириновая триада, гиперчувствительность 
к ацетилсалициловой кислоте и нестероидным противовоспалительным препаратам, генно-  инженерная биологиче-
ская терапия.

Введение
Аспириновая бронхиальная астма  — вариант 

эндогенной или смешанной бронхиальной астмы, 
при которой одним из факторов, способствующих 
сужению бронхов, являются нестероидные проти-
вовоспалительные препараты (НПВП), в  том чис-
ле и  ацетилсалициловая кислота. Складывается из 
триады симптомов (триада Фернанда Видаля): по-
липозный риносинусит, приступы удушья бронхи-
альной астмы и непереносимость НПВП. 

Гиперчувствительность к  ацетилсалициловой 
кислоте (АСК) и  НПВП является актуальной про-
блемой для врачей многих специальностей, при-
меняющих препараты этих групп в широком круге 
заболеваний. Диагностика заключается в качествен-
ном сборе анамнестических и  клинических при-
знаков. Лечение включает в  себя противовоспали-
тельные препараты: стероиды, антилейкотриеновые 
препараты, а  также новое направление  — генно- 
инженерная биологическая терапия (ГИБТ) [1-3].

Временная шкала
2014 2016 2021 2022 2023
вирусная инфекция 
с повышением 
температуры тела, 
насморком, кашлем 

выставлен 
диагноз: БА, 
сред. ст. тяжести, 
контролируемая

выставлен диагноз: 
хронический 
полипозный 
полисинусит

КТ пазух носа: бугристое 
утолщение слизистой 
в верхнечелюстных 
пазухах и нижнем отделе 
лобных пазух

передняя риноскопия: 
полип малых размеров 
справа, нижние носовые 
раковины гипертрофированы, 
обострение, госпитализация 
УКБ №4

Клинический случай
Пациентка, пожилая женщина 65 лет. Поступила 

в  отделение пульмонологии УКБ №4 с  жалобами 
на кашель с  трудноотделяемой мокротой слизи-
стого характера, одышку при физической нагрузке 
(mMRC-2), общую слабость, ощущение стекания 
слизи по задней стенке глотки.

История болезни (anamnesis morbi): считает се-
бя больной с 2014 г., когда перенесла вирусную ин-
фекцию с повышением температуры тела, насмор-
ком и  кашлем. В  2016 г. впервые был выставлен 
диагноз: бронхиальная астма, смешанная форма, 
средней степени тяжести, контролируемая. Было 
назначено лечение: Беклометазон 250 мкг по 1 вдо-
ху 2 р/день, Сальбутамол по потребности. В общем 
анализе крови (ОАК) от 13.12.2019 г.: Эозинофилы, 

абс. кол-во — 0,71×10^9/л; Эозинофилы, % — 9,4%. 
В 2021 г. был впервые выставлен диагноз: хрониче-
ский полипозный полисинусит, назначено лечение 
мометазона фуроат по 2 дозы 2 р/день в  течение 
одного мес., далее 2 дозы утром в  течение одного 
мес. КТ придаточных пазух носа от 10.03.2022: бу-
гристое утолщение слизистой в  верхнечелюстных 
пазухах и в нижнем отделе лобных пазух. Передняя 
риноскопия от 24.08.2023: носовая перегородка ис-
кривлена вправо в  костном отделе, за искривле-
нием справа определяется полип малых размеров. 
Нижние носовые раковины гипертрофированы. 
Слизистая носа синюшная.

Последнее обострение в  сентябре 2023 г., про-
ходила лечение в  стационаре по месту жительства 
с  диагнозом: Бронхиальная астма, персистирую-
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щая, средней степени тяжести, неконтролируе-
мая, обострение. Аспириновая триада. В  ОАК от 
22.08.2023г.: Эозинофилы, % — 39%. На фоне тера-
пии преднизолоном внутривенно и  небулайзерны-
ми ингаляциями беродуала обострение было снято. 
Направлена в  отделение пульмонологии УКБ  №4 
для решения вопроса о назначении ГИБТ.

Анамнез жизни (anamnesis vitae): вредные при-
вычки и  профессиональные вредности отрица-
ет. Аллергический анамнез: сорные травы, береза, 
шерсть кошек.

Базисная терапия БА: формотерол+будесонид 
160 мкг+4.5 мкг 2 вдоха 2 раза в день, периодически 
добавляет ингаляции тиотропия бромида.

Физикальный осмотр: общее состояние сред-
ней степени тяжести. При аускультации сердеч-
ные тоны приглушены ритм правильный, ЧСС  – 
72 в  мин. Артериальное давление 130/85  мм рт.ст. 
При аускультации лёгких: дыхание жёсткое, выслу-
шиваются единичные свистящие хрипы на выдохе 
в нижних отделах легких. ЧДД — 20 в мин. SatO2 — 
96% на воздухе. 

Диагностические исследования: ОАК от 09.10.2023: 
эозинофилы абс. кол-во — 0,82×10^9/л, эозинофи-
лы %  — 10,2%. IgE общ. от 05.08.2023: 932 мЕ/мл. 
Спирометрия от 09.10.2023: ФЖЕЛ 3,22  л. (120%), 
ОФВ1 2,39 л. (106%), Индекс Тиффно 74, 2%.

В  отделении пациентка продолжала прово-
дить ежедневную базисную терапию БА: учиты-
вая полученные результаты обследования, а  также 
анамнез заболевания диагноз был подтвержден: 
Бронхиальная астма, аллергическая, эозинофиль-
ная с поздним дебютом, среднетяжелое течение, ча-
стично контролируемая; аспириновая триада. 

Пациентка с  БА и  эозинофильным эндотипом 
воспаления, аспириновой триадой, частыми обо-
стрениями, максимально возможной базисной те-
рапией и зависимостью от стероидов является кан-
дидатом для лечения ГИБТ, поэтому был проведен 
консилиум, на котором было решено назначить 
препарат ГИБТ (Омализумаб) в  дополнение к  ба-
зисной терапии. При выписке пациентке рекомен-
дована длительная терапия по схеме: первые 3 инъ-
екции каждые 4 недели, затем 1 инъекция каждые 
8 недель. Для динамического контроля требуется 
оценка общего состояния, ФВД, уровня эозинофи-
лов и IgE каждые 3-6 месяцев.

Обсуждение
Представленный клинический случай являет-

ся классическим примером аспириновой брон-
хиальной астмы, требующий применение генно- 
инженерной биологической терапии. Пациенты 
с  БА и  аспириновой триадой, получающие ГИБТ, 
имеют благоприятный прогноз в отношении долго-
срочного контроля над заболеванием [1, 3].

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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022 ВЫЯВЛЕНИЕ ПЕРВИЧНОЙ АДЕНОКАРЦИНОМЫ ЛЕГКИХ  
У МОЛОДОЙ ЖЕНЩИНЫ 27 ЛЕТ С ПЕРВИЧНОЙ 
ГИСТОЛОГИЧЕСКОЙ КАРТИНОЙ САРКОИДОЗА 
(КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)
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Клинический случай представляет трудности дифференциальной диагностики очаговой диссеминаций в  легких 
у молодой женщины. Он позволяет заострить внимание аудитории на алгоритме диагностики, важности сопоставле-
ния и  корректной интерпретации клинико-  инструментальных данных. Пациентка госпитализирована в  отделение 
пульмонологии Университетской клинической больницы №4 (УКБ  №4) с  направительным диагнозом саркоидоза, 
поставленным по клинико-  рентгенологическим данным без морфологического подтверждения. При дообследовании 
в УКБ №4, учитывая семейный онкологический анамнез, факторы риска (длительное время курения сигарет, вейпа), 
а  также сомнительную рентгенологическую картину, был заподозрен онкологический генез изменений в  легких. 
Компьютерная томография органов грудной клетки (КТ ОГК) выявила наличие множественных очагов хаотического 
распределения, сливающихся между собой в прикорневых зонах легких. Проведена трансбронхиальная биопсия лег-
ких (ТББЛ), гистологически описана картина саркоидоза. Однако полученное цитологическое исследование бронхо-
альвеолярной лаважной жидкости (БАЛ) с выявлением клеток атипии в ней побудило пересмотреть диагноз саркои-
доза и  провести дообследование в  отделении торакальной хирургии: выполнена видеоассистированная тороскопия 
(ВАТС) с  атипичной резекцией левого легкого. Гистологическая картина с  последующим иммуногистохимическим 
(ИГХ) исследованием вновь полученного биопсийного материала подтвердила диагноз первичной аденокарциномы 
легких с  распространенным легочным метастазированием. Ретроспективно можно заключить, что у  пациентки 
с раком легкого при ТББЛ была выявлена саркоидная реакция, сопутствующая неопластическому процессу. Для кли-
нициста это означает, что онконастороженность должна сохраняться даже при первичном гистологическом описании 
саркоидоза у пациента с факторами риска и подозрением на злокачественное новообразование по данным КТ ОГК.

Ключевые слова: клинический случай, немелкоклеточный рак легкого, аденокарцинома, метастазирование, саркоидоз, 
саркоидная реакция.

Введение
Саркоидоз  — это системное заболевание не-

ясной этиологии, характеризующееся форми-
рованием неказеифицирующих эпителиодно- 
клеточных гранулем (ЭПГ) и  мультисистемным 
поражением разных органов. Иногда гранулемы 
появляются в ответ на инфекционные агенты, па-

разитарные инвазии, экзогенные факторы и  зло-
качественные новообразования (ЗНО)  — в  таких 
случаях принято говорить о  саркоидной реакции 
(СР) [1]. В литературе описано не так много слу-
чаев саркоидоза при раке легких, наиболее часто 
встречается при плоскоклеточном раке, аденокар-
циноме легких [2]. 

Временная шкала

2020г
первые

изменения
на КТ ОГК

март 2023г
впервые
жалобы

на одышку
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гистологическая

картина
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24.05.2023
выполнена ВАТС

с атипичной резекцией
левого легкого

09.06.2023:
гистологическая
и ИГХ-картина

первичной
аденокарциномы

легкого

15.06.2023
выписка из стационара

под наблюдение
онкологом
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Клинический случай
Пациентка — молодая женщина 1996 г.р., посту-

пила в отделение пульмонологии УКБ №4 с жалоба-
ми на одышку при умеренной физической нагрузке.

Anamnesis morbi: впервые изменения на КТ ОГК 
появились в 2020 г.: очаговое лучистое образование, 
однако обследования не проводились. В марте 2023 г. 
манифестировали одышка при умеренной физиче-
ской нагрузке (mMRC2), была выполнена КТ ОГК, 
на которой визуализировались множественные очаги 
округлой и полигональной формы плотности консо-
лидации с хаотическим распределением и формиро-
ванием полостей в некоторых из них; в прикорневых 
зонах очаги сливаются с образованием инфильтра-
тов. По месту жительства исключен туберкулез, про-
водился онкопоиск, выполнена ТББЛ, по результа-
там гистологии 27.03.2023: морфологическая карти-
на хронического бронхита. При КТ головного мозга: 
очаговое образование височной доли правой гемис-
феры головного мозга с  перифокальным отеком. 
КТ органов брюшной полости с  контрастировани-
ем без особенностей. Клинико-  рентгенологически 
был поставлен саркоидоз, назначена терапия метил-
преднизолоном, который пациентка принимала на 
протяжении месяца с постепенным снижением до-
зы с  32  мг до полной отмены. 03.05.2023 пациент-
ка госпитализирована в  отделение пульмонологии 
УКБ №4 для уточнения диагноза.

Anamnesis vitae: вредные привычки: курила си-
гареты по ½ пачки в день 8 лет, последние два года 
курила вейп по 200 затяжек/день, бросила курить 
в марте 2023 г. Семейный анамнез: у матери рак гор-
тани с  метастазированием в  легкие, у  бабушки по 
материнской линии рак молочной железы. 

Физикальный осмотр: рост 160  см. Вес 64,0  кг. 
ИМТ 25,00  кг/м2. Состояние средней степени тя-
жести. Температура 36,7 С. Кожные покровы и ви-
димые слизистые физиологической окраски. Тоны 
сердца приглушены, ЧСС 72 уд/мин; АД 120/80 мм 
рт.ст. Аускультативно в  легких дыхание жесткое 
с  ЧДД 19/мин, выслушиваются диффузные сухие 
хрипы. Сатурация на воздухе 87%, на кислородном 
потоке 2 л/мин через носовые канюли 96%. Живот 
при пальпации мягкий, безболезненный. 

Лабораторные данные: в  общем и  биохимиче-
ском анализах крови показатели в  пределах рефе-
ренсных значений. 

Инструментальная диагностика. По функции 
внешнего дыхания: ФЖЕЛ 2,15 л, 59%, ОФВ1 1,77 л, 
56%, DLCO 55%. Выполнена бронхоскопия с после-
дующей ТББЛ: в просветах и стенках альвеол обна-
ружены ЭПГ, минимально выраженный лимфоци-
тарный альвеолит; заключение: саркоидоз легких, 
гранулематозная стадия. Однако в БАЛ при цитоло-
гическом исследовании: найдены сосочкоподобные 
скопления, плотные группы из мелких клеток с ги-
перхромными ядрами и  отдельно лежащие клетки 
с  признаками атипии. На консилиуме с  торакаль-
ными хирургами было решено проведение ВАТС 
с  атипичной резекцией язычковых сегментов ле-
вого легкого. Гистологическое исследование с  по-
следующей ИГХ биопсийного материала показало, 
что в опухолевых клетках выявлена позитивная экс-
прессия CK7, TTF1, NapsinA; реакция c  CK20 не-
гативная. Данный иммунофенотип соответствует 
первичной аденокарциноме легкого. Полученные 
результаты позволили диагностировать первично 
легочный рак IV стадии.

 

Рис. 1 МСКТ ОГК, аксиальный срез. Рис. 2 МСКТ ОГК, фронтальный срез.
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Пациентка была выписана для дообследования 
и подбора терапии в онкодиспансере по месту жи-
тельства, рекомендована длительная кислородо-
терапия. Впоследствии были выявлены метастазы 
в  головной мозг и  позвоночник. Учитывая моло-
дой возраст пациентки, иммунофенотип опухоли, 
а также IV стадию ЗНО, согласно ACS в таких слу-
чаях 5-летняя выживаемость составляет 8%.

Обсуждение
Представленный клинический случай демон-

стрирует сложность постановки диагноза, учитывая 
первично полученные гистологические данные сар-
коидоза. Известно, что неопластический процесс 
может сочетаться с саркоидозом или стимулировать 
формирование иммунного ответа в виде локальной 
СР; также саркоидоз может предшествовать появ-
лению онкологии [3, 4]. При ЗНО — ЭПГ могут на-
ходить не только рядом с местоположением опухо-
ли, но и в регионарных лимфоузлах, и в отдаленных 
метастазах [3]. 

Известно, что для пациентов с  немелкоклеточ-
ным раком легкого выявление СР не влияет на вы-
живаемость и  прогноз и  отражает исключительно 

иммунную реакцию организма в  ответ на опухоль 
[5, 6].

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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023 СЛОЖНЫЙ ПУТЬ К ДИАГНОЗУ ИММУННОЙ 
ТРОМБОЦИТОПЕНИИ. ВСЕГДА ЛИ КЛИНИЧЕСКАЯ 
КАРТИНА И ПОВЫШЕНИЕ ТИТРА АНТИНУКЛЕАРНОГО 
ФАКТОРА ГОВОРИТ НАМ О СИСТЕМНОЙ  
КРАСНОЙ ВОЛЧАНКЕ? (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Бушманов П. А., Филиппов Е. В.
ФГБОУ ВО РязГМУ им. И. П. Павлова, Рязань, Россия
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Представлен случай первичной иммунной тромбоцитопении. У пациентки установлен диагноз — остеоартроз, учиты-
вая возраст дебюта заболевания, боли механического характера, наличие характерных признаков на рентгенограммах. 
С 2016 г. обсуждался диагноз системной красной волчанки, в связи с тем, что с 2003 г. ведущим и единственным в кли-
нике были гематологический нарушения  — тромбоцитопения, высокопозитивный АНФ, артралгии, однако других 
критериев не было.

Ключевые слова: системная красная волчанка, первичная иммунная тромбоцитопения, антинуклеарный фактор. 

Введение
Системная красная волчанка (СКВ)  — это тя-

желое аутоиммунное заболевание невыясненной 
этио логии, характеризующееся гетерогенными 
клиническими проявлениями и волнообразным те-
чением с  чередованием периодов ремиссий и  обо-
стрений. Степень тяжести СКВ широко варьиру-
ет от латентных, клинически "немых", до тяжелых 
форм, течение заболевания также различается и мо-
жет проявляться в  виде форм с  постоянной высо-
кой активностью воспалительного процесса, иметь 
рецидивирующее течение или характеризоваться 
периодами спонтанной ремиссии [1, 2]. Первичная 
иммунная тромбоцитопения  — это аутоиммунное 
заболевание, обусловленное выработкой антител 
к  структурам мембраны тромбоцитов и  их пред-
шественников — мегакариоцитов (МКЦ), что вы-
зывает не только повышенную деструкцию тромбо-
цитов, но и  неадекватный тромбоцитопоэз, харак-
теризующийся изолированной тромбоцитопенией 
ниже 100,0×109/л и  наличием/отсутствием гемор-
рагического синдрома различной степени выра-
женности. В связи с отсутствием четких критериев 
диагноз ИТП является диагнозом исключения, для 
установления которого требуется проведение ком-
плексного обследования, исключающего заболева-
ния и  состояния иммунной и  неиммунной приро-
ды, протекающие с тромбоцитопенией [3, 4].

Клинический случай
Пациентка Л., 53 лет с 2003 г. отмечает появле-

ние слабости, утомляемости, петехиальной сыпи 
на коже предплечий, голеней, развитие неостанав-
ливающегося носового кровотечения, снижение 

уровня тромбоцитов до 15×109. На фоне лечения 
преднизолоном уровень тромбоцитов вырос до 
248×109. После постепенного снижения дозировки 
и  отмены метилпреднизолона произошло сниже-
ние уровня тромбоцитов до 75-90×109. Появилась 
петехиальная сыпь, усиливающаяся при нагрева-
нии. В 2016 г. начала отмечать боль и припухание 
мелких суставов кистей, лучезапястных, коленных 
суставов, повышение температуры тела до 37,0 С. 
С того же времени развиваются эпизоды сетчатого 
ливедо, синдрома Рейно. Отмечала выпадение во-
лос. Выявлен АНФ hep2 1/1280, в иммуноблоте по-
казатели отрицательны. Находилась на стационар-
ном лечении в "Областной клинической больнице 
г. Рязань", где диагностирована: "СКВ, подострое 
течение с  поражением кожи (неспецифическая 
эритема кожи лица), (артралгии), нервной систе-
мы (полинейропатия верхних и  верхних конечно-
стей), конечностей, (преимущественно чувстви-
тельной формы), гематологические нарушения 
(тромбоцитопения, анемия в  анамнезе), иммуно-
логические нарушения (АНФ+). В анализах крови 
тромбоциты 69×109. Проводилось лечение метил-
преднизолоном, на фоне терапии уровень тромбо-
цитов вырос до 105×109. Был рекомендован прием 
метилпреднизолона, плаквенила. Самостоятельно 
отменила гидроксихлорохин, без отрицатель-
ной динамики. Консультирована ревматологом. 
Полученные данные: АНФ 1/640+sp, числовые 
показатели АТ к  дцДНК, С3, С4, волчаночному 
антикоагулянту  — отрицательные. Достоверных 
данных за СКВ не выявлено. Установлен диагноз: 
Волчаночно-  подобный синдром (тромбоцитопе-
ния, позитивный АНФ Нер2), рекомендовано про-
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должить прием метилпреднизолона. В 2017, 2018 г. 
обращалась с  такими же жалобами, снижением 
уровня тромбоцитов до 19×109. Консультирована 
ревматологом, достоверных данных за СКВ не 
обнаружено. В  2019  году обратилась в  "НМИЦ 
Гематологии". Выполнен анализ на АТ к  тромбо-
цитам IgG -1:10 (N<1:10), имеющуюся тромбоци-
топению расценивают, как вторичную иммунную 
на фоне аутоиммунного заболевания соединитель-
ной ткани. В  2019 г. обратилась в  "НИИ ревмато-
логии им. В. А. Насоновой" обратилась с  жалоба-
ми на появление высыпаний в  области верхних 
и  нижних конечностей. Появления зуда на коже 
при приеме душа с горячей водой, попадании под 
солнце. Покалывание по вечерам в  стопах, голе-
нях. Появление мраморности кожи кистей, пред-
плечий на холоде (сетчатое ливедо), посинение 
пальцев на холоде (двухфазный синдром Рейно). 
Онемение рук и ног по ночам. Покраснение фаланг 
пальцев рук. При объективном обследовании от-
мечалась болезненность при пальпации коленных 
суставов. Интраартикулярный хруст при движении 
в левом коленном суставе, ограничение движений 
(сгибание 50). Слабовыраженные экссудативные 
явления коленных суставов. Положительный сим-
птом сжатия стоп с  двух сторон. Болезненность 
при пальпации периартикулярных тканей колен-
ных суставов. ВАШ 60  мм. Тромбоциты при об-
ращении 82×109. Волчаночный антикоагулянт: 
1,21 — слабо положительный. АНФ Нер 2 1/160. На 
Rg коленных суставов признаки артрита коленных 
суставов. По результатам УЗИ коленных суставов: 
признаки минимальных синовитов больше слева, 
небольших дегенеративных изменений с двух сто-
рон. Установлен диагноз: Остеоартрит: двусторон-
ний гонартроз II  ст, ФК II. Первичная иммунная 
тромбоцитопения.

Обсуждение
У  пациентки установлен диагноз — остеоартроз, 

учитывая возраст дебюта заболевания, боли механи-
ческого характера, наличие характерных признаков 
на рентгенограммах. С 2016 г. обсуждался диагноз си-
стемной красной волчанки, в связи с тем, что с 2003 г. 
ведущим и единственным в клинике были гематологи-
ческий нарушения — тромбоцитопения, высокопози-
тивный АНФ, артралгии, однако других критериев не 
было. Против диагноза системной красной волчанки 
также свидетельствует удовлетворительное состояние 
на фоне отмены глюкокортикоидов. Тромбоциты без 
терапии сохраняются на уровне 80-117×109. Полное 
отсутствие иммунологических нарушений (аДНК, 
aSm, C3, C4, BA, aBГП1, аКЛ — в норме, АНФ Нер2 
1/160. Анализ клинико-  анамнестических данных, ха-
рактер течения болезни, результаты проведенного 
обследования позволяют исключить у пациентки си-
стемную красную волчанку. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Поздняя диагностика является широко распространенной проблемой при дефиците альфа1-антитрипсина (ААТ), 
и диагноз часто устанавливается через несколько лет после появления первых респираторных симптомов. Было пока-
зано, что несвоевременная постановка диагноза дефицита ААТ ассоциируется с ухудшением клинического и функцио-
нального состояния, усугублением обструкции дыхательных путей и  неблагоприятным исходом. В  представленной 
работе описан клинический пример поздней диагностики дефицита ААТ, с выраженными эмфизематозными измене-
ниями по данным компьютерной томографии легких, а также крайне тяжелой степенью нарушения функции внешне-
го дыхания, что привело к трудностям в определении тактики лечения пациента.

Ключевые слова: клинический случай, дефицит альфа1-антитрипсина, эмфизема, задержка диагностики.

Введение
Дефицит альфа1-антитриписна (ААТ) явля-

ется редким наследственным заболеванием, по-
ражающим легкие, печень и,  крайне редко, кожу. 
В легких дефицит ААТ связан с выраженными эм-
физематозными изменениями и  бронхоэктазами. 
Представленный клинический случай посвящен 
проблеме поздней диагностики данного заболева-
ния, что неизменно сопровождается выраженными 
клиническими симптомами, значительным сниже-
нием функциональных показателей легких и яркой 
картиной при проведении компьютерной томо-
графии. Отсрочка постановки диагноза напрямую 
влияет на худшую выживаемость, а также приводит 
к  проблемам в  выборе тактики ведения пациентов 
в связи с тяжестью их состояния [1].

Считается, что эмфизема легких при дефиците 
AAT является результатом дисбаланса между ней-
трофильной эластазой, которая разрушает эластин, 
и  ингибитором эластазы AAT, который синтезиру-
ется в гепатоцитах и защищает от протеолитической 
деградации эластина [2]. Этот механизм называется 
"токсичной потерей функции". В  частности, куре-
ние сигарет и  инфекция способствуют выработке 
эластазы в  легких, тем самым увеличивая деграда-
цию легочной ткани [3, 4].

Дефицит ААТ имеет аутосомно-  рецессивный 
тип наследования, при этом на настоящий мо-
мент идентифицировано не менее 150 аллелей АТТ, 
каждый из которых имеет буквенное обозначение. 
Фенотип PiZZ является наиболее распространен-
ной мутацией в гене ААТ [5].

Временная шкала

ИКЧ — индекс курильщика человека, ХОБЛ — хроническая обструктивная болезнь легких, КТ ОГК — компьютерная томография 
органов грудной клетки, ААТ — альфа1-антитрипсин.
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Клинический случай
Пациентка З., 46  лет, обратилась на консульта-

цию с  жалобами на выраженную одышку при ми-
нимальной физической нагрузке (3 балла по мо-
дифицированной шкале одышки (The Modified 
Medical Research Council Dyspnea Scale — mMRC), 
7  баллов по шкале Борга) и  продуктивный кашель 
со слизисто-  гнойной мокротой.

Из анамнеза известно, что на протяжении послед-
них 20  лет пациентка выкуривает по пачке сигарет 
в день. В 2017 г. был установлен диагноз "Хроническая 
обструктивная болезнь легких" (ХОБЛ), по данным 
компьютерной томографии высокого разрешения ор-
ганов грудной клетки (КТВР ОГК) выявлена эмфи-
зема. Была назначена базисная терапия: Аклидиния 
бромид (322 мкг) и Будесонид/Формотерол (160/4,5 
мкг) — которую пациентка принимала на постоян-
ной основе. Пациентка отмечала прогрессирование 
одышки и кашля с постоянной продукцией слизисто- 
гнойной мокроты. Неоднократно проходила стацио-
нарное лечение. В сентябре 2023 г. была госпитали-
зирована в  пульмонологическое отделение, где по 
результатам обследования выявлен дефицит альфа1-
антитрипсина (0,09 г/л при норме 0,9-2,0 г/л) и опре-
делен фенотип PiZZ.

Профессиональные вредности в  анамнезе от-
сутствовали. Аллергологический анамнез не отя-
гощен. Бытовые условия удовлетворительные. 
Наследственность по патологии бронхолегочной 
системы и печени не отягощена.

Данные физикального обследования. Пациентка 
астенического телосложения (индекс массы тела 
16,73  кг/м2). Кожные покровы и  видимые слизи-
стые оболочки обычной окраски, чистые. Костно- 
мышечная система не изменена. Аускультативно 
в  легких выслушивалось ослабленное жесткое ды-

хание, единичные рассеянные сухие хрипы. При 
перкуссии легких коробочный звук. Частота дыха-
тельных движений 20 в  минуту. Насыщение арте-
риальной крови кислородом (SpO2) 91% в  покое. 
Изменений со стороны других органов и систем при 
проведении физикального осмотра не выявлено.

Лабораторные исследования. Общий и  биохи-
мический анализы крови без отклонений. По ре-
зультатам кислотно-  щелочного состояния артери-
альной крови: рН в пределах нормальных значений, 
отмечается снижение парциального давления кис-
лорода (PaO2 — 67 мм рт.ст.), гиперкапнии не выяв-
лено (PaCO2 — 43 мм рт.ст.).

Результаты теста с  6-минутной ходьбой. При 
проведении теста отмечается значительное сниже-
ние SpO2 до 78%, а  также нарастание одышки до 
10  баллов по шкале Борга. Пройденная дистанция 
составила 240 м (37,3% от должн.).

Результаты исследования функции внешнего 
дыхания. Нарушение вентиляции легких по об-
структивному типу крайне тяжелой степени: ин-
декс Генслера — 27,6%, объем форсированного вы-
доха за 1-ю секунду (ОФВ1) — 0,55 л (22% должн.). 
Отмечается увеличение общей емкости легких 
(ОЕЛ) до 6,79 л (135% должн.), а также остаточного 
объема легких (ООЛ) до 4,40 л (258% должн.) и его 
доли в  структуре ОЕЛ (ООЛ/ОЕЛ — 64,8%) — что 
отражает гиперинфляцию легких и  наличие воз-
душных ловушек. Диффузионная способность лег-
ких по монооксиду углерода (DLCO) снижена до 
31% от должных значений.

По результатам КТВР ОГК выявлена панлобу-
лярная эмфизема, буллезные изменения в  базаль-
ных отделах легких (максимальный диаметр буллы 
82,3 мм), а также признаки хронического бронхита 
(утолщенные стенки бронхов) (рис. 1).

Рис. 1 Компьютерная томография органов грудной клетки пациента.
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При ультразвуковом исследовании органов 
брюшной полости патологических изменений не 
выявлено. Печень в  размерах не увеличена, струк-
тура не изменена.

Пациентке рекомендован отказ от курения, 
проводится никотин-  заместительная терапия. 
Назначение заместительной терапии препаратом 
альфа1-антитрипсина на настоящий момент проти-
вопоказано в  связи с  продолжающимся курением, 
а  также крайне тяжелым снижением ОФВ1 менее 
30%. Торакальными хирургами рассматривается во-
прос постановки пациентки в  лист ожидания для 
проведения трансплантации легких.

Обсуждение
Поздняя постановка диагноза является плохим 

прогностическим признаком с  более низкими по-
казателями функции легких у  пациентов. По дан-
ным исследования Meischl Т, et al., средняя задержка 
между клиническим дебютом и постановкой диагно-
за составляет 5,3  года [1]. Основная терапия заме-
стительными препаратами альфа1-антитрипсина не 
показала свою эффективность при снижении ОФВ1 
<30% [6-8]. Альтернативной тактикой ведения дан-
ной группы пациентов становится хирургическое 
лечение. Однако операция по уменьшению объемов 
легких в большинстве исследований не подтвердила 
улучшение прогноза у пациентов с дефицитом ААТ 
[9]. В  то время как трансплантация легких значи-
тельно улучшает долгосрочную выживаемость паци-
ентов с тяжелым дефицитом ААТ и эмфиземой [10].

Представленный клинический случай иллю-
стрирует необходимость совершенствования скри-
нинга в  соответствующих группах пациентов (на-
пример, у молодых или некурящих людей с ХОБЛ) 
и  активизации усилий по ранней диагностике де-
фицита ААТ. Трансплантация легких остается ме-
тодом выбора в столь тяжелых случаях, способствуя 
улучшению выживаемости.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Вторичная артериальная гипертензия-  повышение АД, обусловленное наличием патологических процессов в различ-
ных органах и системах. В данном примере представлена диагностика вторичной АГ, развившаяся на фоне патологий 
почек и эндокринной системы.

Ключевые слова: подросток, артериальная гипертензия, гипоплазия артерии, клинический случай, масса миокарда.

Введение
В  клиническом случае рассматривается поли-

этиологичность артериальной гипертензии (АГ), 
наличие почечной сосудистой аномалии и  патоло-
гии эндокринной системы у одного пациента, диа-
гностика которой требует мониторинга СМАД, ис-
пользования сложного рентгенологического метода 
выявления почечной аномалии и  глубокого иссле-
дования функций эндокринной системы [1]. Целью 
данного клинического случая является описание 
клинического случая у  ребенка со вторичной АГ 
смешанного генеза с помощью проведения анализа 
медицинской документации пациента. 

Клинический случай
Мальчик А., 16  лет, от 1 родов, предыдущие бе-

ременности заканчивались преждевременными ро-
дами. Течение беременности гестоз. Масса тела при 
рождении (гр.) 3500. Длина тела при рождении (см.) 
52. Шкала Апгар (баллов) 5/10. Период новорожден-
ности без особенностей. Характер вскармливания 
грудное. Жалобы на головную боль, сердцебиение, 
плохую переносимость физических нагрузок, по-
вышенную потливость беспокоили с 12 лет. На при-
еме у врача-  педиатра при трёхкратном измерении АД 
выявлено повышение до 160/95 мм рт.ст. Направлен 
к  кардиологу поликлиники, проведено СМАД, ре-
зультаты которого: суточный гипертонический индекс 
времени (ИВ) САД (20,4%), ДАД (3,2%). В  ночные 
часы гипертонический ИВ САД (47,3%). В дневные 
часы: максимальное САД 147  мм  рт.ст., максималь-
ное ДАД 81 мм рт.ст. В ночные часы: максимальное 
САД 141 мм рт.ст. Максимальное ДАД 102 мм рт.ст. 
позволили выставить диа гноз АГ 1 степени, высокий 
риск. Подключена антигипертензивная терапия лизи-
ноприл, моксонидин, индапамид без значительного 
эффекта. Госпитализирован в детское кардиологиче-
ское отделение ДРКБ РМ для проведения углублен-
ного обследования, уточнения диагноза и  тактики 
ведения пациента. Максимальное САД 217 мм рт.ст. 
Максимальное ДАД 93 мм рт.ст. В ночные часы: мак-

симальное САД 198  мм  рт.ст. Максимальное ДАД 
87 мм рт.ст. ИВ САД (100%), ДАД (19%). В ночные 
часы гипертонический ИВ САД (100%), ИВ ДАД 
(64%). Максимальное САД 217 мм рт.ст., ночь 197 мм 
рт.ст. Учитывая выраженные изменения СМАД име-
ет место вторичная АГ, прежде всего почечного генеза. 
В связи с этим проведено обследование структуры по-
чек и их функции. Заключение ЦДС: признаки врож-
денной аномалии развития — аберрантный сосуд по-
чечной артерии справа, снижение индекса резистент-
ности на междолевых почечных артериях. При МСКТ 
брюшной аорты картина добавочной почечной арте-
рии справа. Гипоплазия правой почечной артерии. По 
данным ЭХОКГ масса миокарда 132 г. По данным ла-
бораторных исследований БХ крови: КИ-165 (35-100), 
фильтрация-72 мл/мин (97-137), pro-  BNP 38,5 пг/мл 
(0-26,4), ТТГ 6,7 мкМЕ/мл (0,35-5,1), инсулин 49,8 
мкМЕ/мл (2,2-25,0), NT-pro-  BNP 73 пг/мл (0-56,3), 
мочевая кислота 520 мкмоль/л (208-428). Осмотр 
эндокринолога-  конституционально-экзогенное ожи-
рение II ст. Гиперинсулинемия. Синдром инсулиноре-
зистентности. На основании жалоб, анамнеза, резуль-
татов объективного и лабораторно- инструментального 
обследования выставлен клинический диагноз вто-
ричная артериальная гипертензия 2 степени, высокий 
риск, смешанного генеза.

Заключение
Данный случай демонстрирует классическое 

проявление вторичной АГ, которая могла быть вы-
явлена раньше у пациента, однако низкая насторо-
женность участковых педиатров привела к поздней 
диагностике этого заболевания. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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026 БОЛЕЗНЬ ШЕГРЕНА: АКЦЕНТ НА ИНТЕРСТИЦИАЛЬНОЕ 
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Интерстициальное поражение лёгких при болезни Шегрена может развиваться на различных стадиях данного заболе-
вания, включая начальные этапы, когда отсутствуют характерные признаки поражения секретирующих эпителиаль-
ных желёз.
В данном клиническом случае описан вариант дебюта болезни Шегрена с интерстициального поражения лёгких, кото-
рое в течение 4 лет расценивалось как проявление идиопатического лёгочного фиброза, несмотря на отсутствие типич-
ного КТ-паттерна и  характерных изменений функциональных лёгочных показателей. При появлении железистых 
симптомов и проведении серологической диагностики установлена болезнь Шегрена и назначена патогенетическая 
терапия.
Представленный случай демонстрирует необходимость определения серологических маркёров болезни Шегрена 
у пациентов с интерстициальным поражением лёгких при отсутствии её типичных признаков.

Ключевые слова: клинический случай, болезнь Шегрена, интерстициальное поражение лёгких.

Введение
БШ  — это иммуновоспалительное ревматоло-

гическое заболевание, характеризующееся пре-
имущественно лимфоцитарной инфильтрацией 
железистых и  нежелезистых органов, хрониче-
ским прогрессирующим течением и  ассоциацией 
с антителами к ядерным антигенам Ro/SS-A и La/
SS-B [1]. Данное заболевание встречается у  1-4% 
популяции [1]. Наиболее типичными проявления-
ми в дебюте БШ являются "сухие симптомы": ксе-

рофтальмия (47%), ксеростомия (42%) [1]. В связи 
с  широким внедрением в  клиническую практику 
КТВР установлено, что частота поражения лёгких 
в  качестве первого проявления БШ варьирует от 
10 до 51% [2].

Цель описания клинического случая  — демон-
страция необходимости определения серологиче-
ских маркёров БШ при выявлении интерстициаль-
ного поражения лёгких по данным КТВР в  целях 
ранней диагностики данного заболевания.

Временная шкала

•Идиопатический
лёгочный
фиброз?

2019 г.
пульмонолог ГКБ
им. Д.Д. Плетнёва

•Вторичное
поражение
лёгких (СКВ?)

•Болезнь Шегрена
с поражением
лёгких

2022 г.
ревматолог ГКБ

им. Н.И. Пирогова

2022 г.
пульмонолог ГКБ
им. Д.Д. Плетнёва
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Дата Ключевые события Диагностическая и лечебная тактика Диагноз

10.2018 КТ-паттерн интерстициального
поражения лёгких при отсутствии 
респираторных симптомов

Динамическое наблюдение Идиопатический
лёгочный фиброз?

03.2019 КТ-паттерн "сотового лёгкого", 
двусторонняя крепитация

Консультация пульмонолога Интерстициальное заболевание 
лёгких

01.2020 Одышка при быстрой ходьбе, 
двусторонняя крепитация,  
КТ-паттерн "сотового лёгкого"

Консультация ревматолога Системная красная волчанка 
хронического течения, активность 1 
с поражением кожи, суставов, легких 
(пневмонит)?

12.2021 Одышка при незначительной 
физической нагрузке,  
двусторонняя крепитация,  
умеренная отрицательная динамика  
на КТ ОГК, снижение ФЖЕЛ

Консультация пульмонолога:
Будесонид/формотерол
160/4,5 мкг по 2 дозы 2 раза/сутки

Интерстициальное заболевание 
легких (ИЛФ? легочные проявления 
СКВ?)

04.2022 См. выше Консультация пульмонолога:
Будесонид/формотерол
160/4,5 мкг по 2 дозы 2 раза/сутки;
Преднизолон 15 мг внутрь

Идиопатический лёгочный фиброз?

05.2022 См. выше Госпитализация в ГКБ 
им. Д. Д. Плетнёва.
Тиотропия бромид 2,5 мкг  
по 2 вдоха утром, метилпреднизолон 
4 мг 4 табл. утром.
Консультация ревматолога

Идиопатическая интерстициальная 
пневмония.

12.2022 Одышка при незначительной 
физической нагрузке, сухость во рту, 
глазах, слабость

Госпитализация в ГКБ 
им. Н. И. Пирогова.
Нинтеданиб 150 мг 2 раза/день; 
метилпреднизолон 4 мг внутрь  
1 раз/день

Болезнь Шегрена 

Клинический случай
Наблюдается в ГП № 107 ДЗМ с 2018 г., 62 г, русская, 

г. Москва, пенсионер. Жалобы на общую слабость.
Анамнез заболевания: в октябре 2018 г. при про-

ведении рентгенографии органов грудной клетки 
выявлен синдром двусторонней диссеминации, КТ 
ОГК (10.2018) — подозрение на идиопатический лё-
гочный фиброз с признаками начального формиро-
вания "сотового лёгкого" в отдельных участках.

Анамнез жизни: перенесённые заболевания: 
дискоидная красная волчанка (1987-2001 гг.), рак 
эндометрия (надвлагалищная ампутация матки 
(НАМ) с  придатками, полихимиотерапия в  2018 г.

Результаты физикального осмотра: октябрь 
2018  г.: состояние удовлетворительное, t тела 

36,5 С, кожный покров без изменения, отеков нет. 
Дыхание везикулярное, хрипов нет, ЧД 17/ мин, 
SpO2 98%, пульс 88/мин, АД 120/80  мм рт.ст., по 
остальным органам и  системам без особенностей.

Предварительный диагноз: Интерстициальное 
заболевание лёгких (Идиопатический лёгочный 
фиброз?).

Диагностическая оценка: по данным проведён-
ных КТВР ОГК с  2018 г. отмечены двусторонние 
интерстициальные изменения с  признаками фор-
мирования "сотового лёгкого", не соответствую-
щие КТ-паттерну типичной обычной интерсти-
циальной пневмонии. Динамика данных измене-
ний носит умеренно прогрессирующий характер 
(рис. 1).
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При оценке функциональных лёгочных параме-
тров: объёмные и скоростные показатели спироме-
трии без значимых изменений, диффузионная спо-
собность лёгких умеренно снижена.

При исследовании сывороточных маркёров си-
стемных заболеваний соединительной ткани выяв-
лено повышение уровня антител к SS-B (La).

Клинический диагноз: основное заболевание: 
Болезнь Шегрена (ксеростомия, ксерофтальмия, 
внутригрудная лимфаденопатия, неспецифическая 
интерстициальная пневмония с исходом в фиброз, 
положительный АНФ, анти SS-B) 

Осложнение: Хроническая легочная гипертен-
зия 1 ст.

Дифференциальная диагностика: проведена 
с  идиопатическим лёгочным фиброзом, который 
был исключён в  связи с  отсутствием КТ-паттерна 
обычной интерстициальной пневмонии.

Медицинские вмешательства: проведённое 
бронхологическое исследование  — без значимой 
патологии.

Динамика и исходы: в процессе длительного на-
блюдения за пациенткой через 4 года от начала за-
болевания в  декабре 2022 г. была диагностирована 
БШ. Симптомы патологии секретирующих эпите-
лиальных желёз манифестировали через 4 года по-
сле обнаружения интерстициального поражения 
лёгких, которое явилось первым признаком БШ. 
Базисная терапия, назначенная после установления 
диагноза БШ, включила антифибротический пре-
парат нинтеданиб 150 мг 2 раза/сутки и метилпред-
низолон 4 мг/сутки. На фоне проводимой терапии 
метилпреднизолоном отмечено уменьшение степе-
ни одышки и увеличение толерантности к физиче-
ской нагрузке. Оценить эффективность нинтедани-
ба затруднительно из-за коротких сроков его при-
ёма (с июня 2023 г.).

Обсуждение
Представленный клинический случай согласует-

ся с  литературными данными, свидетельствующи-
ми о  достаточно часто встречающихся вариантах 

А  

Б  

Рис. 1 Динамика интерстициальных изменений на КТ ОГК: А – ноябрь 2020, Б – апрель 2022 г.
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БШ, первым проявлением которой является интер-
стициальное поражение лёгких [2, 3].

Особенностями данного клинического слу-
чая являются отсутствие характерных для дебюта 
БШ симптомов заболевания и  определённого КТ-
паттерна, что затрудняло исключение ИЛФ на ран-
них стадиях заболевания, позднее проведение скри-
нинга на серологические маркёры системных забо-
леваний соединительной ткани.

Заключение
Таким образом, при выявлении клинических 

и  инструментальных признаков интерстициально-
го поражения лёгких, независимо от наличия или 
отсутствия КТ-паттерна, характерного для ИЛФ 
(типичная обычная интерстициальная пневмония), 

показано определение маркёров БШ, даже при от-
сутствии характерных железистых симптомов. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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В  статье приводится клинический случай пациента с  синдром ожирения-  гипервентиляции и  обострением ХОБЛ. 
Пациент Б. поступил в Университетская клиническая больница (УКБ) №4 в отделение реанимации в крайне тяжелом 
состоянии, с острой дыхательной недостаточностью (ОДН), гиперкапнией (pCO2 91 мм рт.ст.). На фоне неинвазивной 
вентиляции лёгких, антибактериальной, гастропротекторной, гепатопротекторной, бронхолитической, диуретиче-
ской, гипертензивной, симптоматической терапии, состояние стабильно тяжёлое. Пациент был переведён в пульмо-
нологическое отделение для продолжения лечения. Динамика положительная, по данным кислотно-  щелочного состо-
яния (КЩС) (pCO2 46 мм рт.ст.), однако пациент нуждается в постоянной неинвазивная вентиляция лёгких (НИВЛ) 
S/T24/9 мм вод.ст.+О210 л/мин в контур.

Ключевые слова: клинический случай, синдром ожирения-  гиповентиляции, хроническая обструктивная болезнь лег-
ких, неинвазивная вентиляция лёгких.

Введение 
Синдром ожирения-  гиповентиляции (СОГ)  — 

состояние, при котором имеет место сочетание 
ожирения и  нарушения механики дыхания, что, 
в  свою очередь, приводит к  повышению содержа-
ния углекислого газа в крови в дневное время выше 
нормальных значений (>45  мм рт.ст. в  артериаль-
ной крови). 

Клинический случай
Пациент Б., 67 лет, поступил в состоянии оглу-

шения, контакту был недоступен, данные анамнеза 
собраны со слов родственников. Известно, что не-
сколько недель назад у  пациента появился кашель 
с трудноотделяемой мокротой, выраженная одышка 
в покое.

Длительный стаж табакокурения (40 п/лет), про-
должает курить. В  течение 20  лет отмечал одыш-
ку при физической нагрузке. С  2019 г. диагно-
стирована ХОБЛ. Получает базисную терапию: 
Ультибро 50/110 мкг 1 р/д, Беродуал по потреб-
ности. Стационарное лечение по поводу внеболь-
ничной пневмонии тяжелого течения в 2019 г., на-
ходился в  отделение реанимации и  интенсивной 
терапии (ОРИТ), проводилась инвазивная вентиля-
ция лёгких (ИВЛ). Настоящее ухудшение в течение 
3-х недель. В поликлинику на обращался, не лечил-
ся. Ночью состояние резко ухудшилось. Наросла 
одышка, госпитализирован в УКБ №4 для дообсле-
дования и лечения.

В анамнезе гипертоническая болезнь, ишемиче-
ская болезнь сердца (ИБС), атеросклеротический 
кардиосклероз. Перфоративная язва желудка, раз-
литой гнойно-  фибринозный перитонит от 2019. 
Послеоперационная грыжа передней стенки брюш-
ной полости. Хроническая ишемия головного моз-

га. Когнитивные нарушения. Варикозная болезнь 
вен нижних конечностей. Облитерирующий атеро-
склероз сосудов нижних конечностей. Трофические 
изменения кожи нижних конечностей. Гипоплазия 
левой почки. 

На момент поступления состояние пациен-
та: крайне тяжелое. Ожирение 3 ст., индекс массы 
тела (ИМТ)=41,4  кг/м2. Цианоз губ, акроцианоз. 
Выраженный отек стоп и голеней. Трофические на-
рушения передней поверхности голеней в виде по-
верхностных язвенных дефектов. Дыхание жесткое, 
влажные хрипы в  нижних отделах, рассеянные су-
хие хрипы над всей поверхностью легких. Частота 
дыхания (ЧД) 28. Sat 72% на воздухе в покое, на О2 
(15 литр/мин) 88%. Артериальное давление (АД) 
190/100  мм рт.ст. Частота сердечных сокращений 
(ЧСС) 80/мин. Живот мягкий, безболезненный. 
Печень выступает из-под края правой реберной ду-
ги +4 см. Мочеиспускание самостоятельное, не на-
рушено.

Пациент переведен в  отделение реанимации. 
Начата НИВЛ в  режиме РС-ВIPAP, SatO2  — 92-
93%. КЩС: ацидоз, тяжёлая гиперкапния (pH: 7,09; 
pCO2: 91 мм рт.ст.).

Тропонина I сердечный: 226  нг/л, на электро-
кардиограмме (ЭКГ) ритм синусовый, полная бло-
када правой ножки пучка Гиса (ПБПНПГ), ише-
мических изменений не выявлено. В  динамике 
Тропонин снижался, ЭКГ без изменений.

В биохимическом анализе крови повышение пе-
ченочных ферментов (АлАТ: 953,7 ед/л; АсАТ: 895,8 
ед/л;) креатинина: 340,9 мкмоль/л (СКФ15 мл/
мин/1,73 м2).

Ультразвуковое исследование: Эхо-картина диф-
фузных изменений печени. Гепатомегалия. Асцит. 
Хронический калькулезный холецистит. Диф фуз-
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ные изменения паренхимы правой почки. Киста 
правой почки. Двусторонний гидроторакс.

Ультразвуковая допплерография (УЗДГ) вен 
и артерий нижних конечностей: Данных за тромбо-
зы не выявлено. На ЗББА и  ПББА обеих нижних 
конечностей сниженный кровоток.

Rg-графия органов грудной клетки: Рентген- 
картина левостороннего гидроторакса, легочной 
гипертензии, пневмосклероза, аортосклероза, кар-
диомегалии.

В ОРИТ осуществлялась терапия: НИВЛ, анти-
бактериальная, гастропротекторная, гепатопро-
текторная, бронхолитическая, диуретическая, ги-
потензивная терапия. Состояние на стабильно тя-
жёлое, КЩС тяжёлая гиперкапния (pH:7,47; pCO2: 
73  мм рт.ст.). Пациент переведен в  пульмонологи-
ческое отделение. 

В  отделение пульмонологии была продолжена 
НИВЛ S/T25/9,5+О2 13-15 л/мин, медикаментозная 
терапия в полном объеме

КЩС нормализовалась: pH:7,44; pCO2: 46  мм 
рт.ст.

Клинический диагноз: Основное заболевание: 
Синдром ожирения-  гиповентиляции. ХОБЛ, край-
не тяжелое течение, обострение. Ожирение 3 ст.

Сочетанное заболевание: ИБС: атеросклероти-
ческий кардиосклероз.

Фон: Гипертоническая болезнь III ст., 3 ст. 
риск  4. Атеросклероз коронарных и  церебральных 
артерий, аорты. Нефроангиосклероз. 

Осложнения: ДН3. ХСН 2Б IIIФК по NYHA. ХБП 
3а ст. (СКФ-54 мл/мин/1.73 м2). Печеночная недо-
статочность. Гепатомегалия. Асцит. Двусторонний 
гидроторакс. 

Сопутствующие заболевания: ЦВБ: хрониче-
ская ишемия головного мозга с  умеренными ког-
нитивными нарушениями. Варикозная болезнь вен 
нижних конечностей. Облитерирующий атероскле-
роз сосудов нижних конечностей. Трофические из-
менения кожи нижних конечностей. Хронический 
калькулезный холецистит. Киста правой почки. 

Гипоплазия левой почки. Язвенная болезнь желуд-
ка, ремиссия.

Обсуждение 
Динамика пациента положительная, однако па-

циент продолжает нуждаться в  постоянной респи-
раторной поддержке. В  связи с  тяжелым комор-
бидным фоном и тяжестью состояния НИВЛ будет 
рекомендована пациенту, как паллиативный метод 
лечения в  домашних условиях после выписки из 
стационара.

Заключение
Пациент Б. выписан с  улучшением состояния, 

для лечения основного заболевания (СОГ, ХОБЛ), 
осложненного ДН (гиперкапническая), абсолют-
ное показание в домашних условиях — респиратор-
ная поддержка (неинвазивная вентиляция легких) 
в режиме BiPAP S/T24/9 мм вод.ст.+О2 в контур 10 
л/мин. Длительная кислородотерапия 3-5 л/мин че-
рез носовые канюли. Помимо этого, пациенту на-
значена бронхолитическая, гипотензивная, диуре-
тическая терапия, присвоен паллиативный статус.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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В статье приводится клинический случай пациента с идиопатической лёгочной гипертензией. Пациент З., поступил 
в пульмонологическое отделение Университетской клинической больницы (УКБ) с жалобами на одышку при мини-
мальной физической нагрузке. По результатам проведенного обследования у пациента выявлены эхокардиографиче-
ские (ЭхоКГ)-признаки выраженной легочной гипертензии (систолическое давление в  лёгочной артерии (СДЛА) 
120 мм рт.ст.), гипоксемия (рО2 50 мм рт.ст.), снижение SpO2 до 87%, выраженная десатурация при физической нагруз-
ке до 75%. Данные за хроническую тромбоэмболическую легочную гипертензию (ХТЭЛГ), патологию лёгких или 
левых отделов сердца, врождённые пороки сердца отсутствуют, исключен право-  левосторонний патологический 
сброс. Пациенту установлен диагноз идиопатической лёгочной гипертензии, назначено лечение селексипагом и рио-
цигуатом.

Ключевые слова: клинический случай, идиопатическая лёгочная гипертензия, СДЛА, эхокардиография, сцинтиграфия 
лёгких, селексипаг, риоцигуат.

Введение 
Идиопатическая легочная артериальная гипер-

тензия — редкое заболевание неизвестной этиоло-
гии, характеризующееся выраженным повышени-
ем общего легочного сосудис того сопротивления 
(ОЛСС) и давления в легочной артерии, часто про-
грессирующим течением с  быстрым развитием де-
компенсации правого желудочка, фатальным про-
гнозом.

Клинический случай
Пациент З., 61  год, поступил с  жалобами на 

одышку при минимальной физической нагрузке 
(mMRC 3), слабость, утомляемость 

Одышка стала беспокоить с января 2022 г. после 
перенесенной новой коронавирусной инфекции. 
В  связи с  высоким гемоглобином (170 г/л) прово-
дилась эксфузионная терапия в течение 1 года с по-
ложительным эффектом. В мае 2023 г. выявлена вы-
сокая легочная гипертензия (СДЛА 110  мм рт.ст.). 
При мультиспиральной компьютерной томографии 
легких (МСКТ) с  внутривенным контрастирова-
нием данных за тромбоэмболию легочной артерии 
(ТЭЛА) не выявлено. С  июля 2023 г. находится на 
длительной кислородотерапии (ДКТ). Проведена 
телемедицинская консультация, госпитализирован 
в пульмонологическое отделение УКБ №4. 

Пациент курил (стаж курения 30 пачек/лет), 
в последние 10 лет не курит. Длительно страдал ги-
пертонической болезнью с  максимальным артери-
альным давлением (АД) 160/100  мм рт.ст. Перенес 
острое нарушение мозгового кровообращения 
(ОНМК) в  2017 г. по геморрагическому типу с  ле-
восторонним гемипарезом. Постоянно принимает 

ацетилсалициловую кислоту 100  мг/сутки, апикса-
бан 5 мг/сутки. 

Состояние средней степени тяжести. Рост 
190 см, вес 115 кг, Индекс массы тела (ИМТ) 31,8 кг/
м². Левосторонний гемипарез. При аускультации 
лёгких дыхание жесткое, хрипов нет. Акцент II тона 
над легочной артерией. Частота дыхания 22 в  ми-
нуту. SpO2 88% в  покое при дыхании комнатным 
воздухом, после нагрузки 75%. Частота сердечных 
сокращений 74 в  минуту, пульс правильный, сим-
метричный, удовлетворительного наполнения. АД 
120/70 мм рт.ст.

Общий анализ крови: эритроцитоз (гемогло-
бин:165 г/л; эритроциты: 6,21 10×12/л).

Биохимический анализ крови: гиперурикемия 
(мочевая кислота 430,8 мкмоль/л). NT-proBNP 984 
пг/мл.

Исследование кислотно-  щелочного состояния 
(КЩС): респираторный ацидоз.

Спирография: основные показатели в  пределах 
нормы. 

Бодиплетизмография: нарушений вентиляцион-
ной способности легких не выявлено: Общая ем-
кость легких и ее структура не нарушены. Снижение 
диффузионной способности легких тяжелой степе-
ни (DLCO 33% должн., DLCO/Va 32%).

МСКТ легких: интерстициальные и  мелкооча-
говые изменения в легких с обеих сторон с базаль-
ным градиентом нарастания изменений, отмечает-
ся ретикулярное уплотнение субплеврального, пе-
регородочного интерстиция с  участками "матового 
стекла", нерегулярными мелкими (1-4 мм), в основ-
ном субплевральными, очагами. Признаки легоч-
ной артериальной гипертензии. 
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Перфузионная сцинтиграфия и  однофотонная 
эмиссионная компьютерная томография (ОФЭКТ): 
сцинтиграфических и  ОФЭКТ-признаков очаго-
вых и  перфузионных изменений легких и  шунта 
справа- налево при настоящем исследовании не 
выявлено.

Ультразвуковая допплерография (УЗДГ): глубо-
кие вены, большая подкожная вена (БПВ) и малая 
подкожная вена (МПВ) нижних конечностей без 
признаков тромбоза.

Эхокардиография: дилатация полости правого 
желудочка, правого предсердия; Признаки высокой 
легочной гипертензии (СДЛА 120 мм рт.ст.).

Bubble Test при ЭхоКГ: исключен право- лево-
сторонний патологический сброс.

Кардио-  респираторный скрининг: не выявлено 
нарушений дыхания во время сна. 

Клинический диагноз: Основное заболевание: 
Идиопатическая легочная гипертензия, ФК III по 
ВОЗ, высокий риск (более 20%) прогрессирования 
заболевания.

Сочетанный: ИБС: атеросклеротический кардио-
склероз.

Фон: Гипертоническая болезнь III ст., 3 ст., риск 
ССО4.

Осложнения: Хроническая гипоксемическая ды-
хательная недостаточность. Хроническая сердечная 
недостаточность. Эритроцитоз с  плеторическим 
синдромом.

Сопутствующие: Цереброваскулярная болезнь, 
хроническая ишемия головного мозга. Послед-
ствия перенесенного ОНМК в 2017 г., левосторон-
ний гемипарез.

Обсуждение
По результатам проведенного обследования 

у пациента выявлена легочная гипертензия, хрони-
ческая дыхательная гипоксемическая недостаточ-
ность при отсутствии данных за ХТЭЛГ, патологию 
лёгких, левых отделов сердца, врождённые пороки 
сердца и болезни крови. Пациенту установлен диа-
гноз идиопатической лёгочной гипертензии.

Заключение
В связи с высокими рисками неблагоприятного 

исхода и тяжестью состояния, пациенту рекомендо-
вана длительная кислородотерапия в домашних ус-
ловиях, двой  ная ЛАГ-специфическая терапия пре-
паратами селексипаг и риоцигуат.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Клинический случай является примером лимфангиолеймиоматоза (ЛАМ), осложненного пневмотораксом, у пациент-
ки с туберозным склерозом (ТС). Различают спорадический ЛАМ и ЛАМ, возникший на фоне туберозного склероза, 
так называемый ЛАМ, ассоциированный с ТС. В 85-90% случаев преобладает спорадический ЛАМ. Ассоциированный 
ЛАМ с ТС встречается у около 10% мужчин и 30% женщин. Диагностика заключается в качественном сборе анамне-
стических и  клинических признаков. Лечение включает в  себя терапия ингибиторами mTOR для предотвращения 
прогрессирования заболевания.
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Введение 
Лимфангиолеймиоматоз  — редкое заболева-

ние легких, которое может развиться без явной 
причины или в  рамках наследственного забо-
левания  — туберозного склероза, поражающее 
в  основном женщин репродуктивного возраста. 
Лимфангиолейомиоматоз характеризуется прогрес-
сирующей кистозной деструкцией легочной ткани, 
поражением лимфатической системы и появлением 
опухолевидных образований (ангиомиолипом) ор-
ганов брюшной полости. Лимфангиолейомиоматоз 
может быть спорадическим либо развиваться 
у больных с туберозным склерозом (ТС) — наслед-
ственным аутосомно-  доминантным синдромом, 
который характеризуется формированием гамартом 
в  различных органах и  системах, кальцификацией 
головного мозга, судорогами и  снижением интел-

лекта. Гистологические изменения при споради-
ческом ЛАМ и  при ЛАМ, ассоциированном с  ТС 
(ЛАМ-ТС), идентичны, что позволяет предполагать 
общие генетические и  патофизиологические меха-
низмы обоих заболеваний.

Туберозный склероз возникает вследствие му-
таций в  генах TSC1 и  TSC2, которые также ответ-
ственны за развитие ЛАМ, причем мутации в  гене 
TSC2 встречаются чаще. Ген TSC1 кодирует белок 
гамартин, ген TSC2  — белок туберин. Основная 
роль комплекса этих белков состоит в  ингибиро-
вании фермента киназы, которая называется "ми-
шенью рапамицина млекопитающих" (mammalian 
target of rapamycin — mTOR) и  является основным 
регулятором клеточного роста. Мутации в  генах 
TSC2 и TSC1 приводят к активации киназы mTOR 
и к нерегулируемой пролиферации клеток.
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Клинический случай
Пациентка К., 30  лет была госпитализирова-

на в  торакальное отделение УКБ №4 по поводу 
вторичного спонтанного пневмоторакса справа, 
24.04.2023 произведено дренирование правой плев-
ральной полости. Легкое расправилось, плевраль-
ный дренаж удален. Больная переведена в пульмо-

нологическое отделение с жалобами на одышку при 
физической нагрузке (mMRC — 3), сухой кашель, 
снижение массы тела на 8 кг за последний год, об-
щую слабость.

Анамнез заболевания (anamnesis morbi): в 1997 г. 
впервые выставлен диагноз — туберозный склероз 
с поражением легких, печени, почек, кожи, болезнь 
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Паркс-  Вебера-  Рубашова левой верхней конечно-
сти, узловатые изменения в  щитовидной железе. 
В 2001 г. — синдром доброкачественно внутричереп-
ной гипертензии. В 2006 г. — структурная фармако-
резистентная фокальная эпилепсия, поликистоз 
почек, вторичная артериальная гипертензия 2  ст, 
риск 2. В  2011 г. — фиброма лучезапястных суста-
вов. В 2016 г. — УЗИ молочных желез: киста правой 
молочной железы. В 2018 г. — острый пиелонефрит, 
ХБП С2 рСКФ 62. В 2021 г. — вирусная пневмония 
неуточненная. С  2018 г. неоднократно переноси-
ла короновирусную пневмонии средней тяжести. 
Впервые пневмоторакс случился после проведен-
ной гастроскопии (02.03.2023) с  эпизодами крово-
харканья от 05.03.2023  — дренирован. Проходила 
лечение в хирургическом отделении Волгоградской 
ОКБ с  17.04.2023 по 20.04.2023 с  диагнозом спон-
танный пневмоторакс справа, выполнено дрени-
рование. КТ ОГК от 23.07.2018: немногочисленные 
(около 10-ти) мелкие (до 0,2 см в диа метре) очаго-
вые образования легочной ткани. КТ ОГК от 16.03. 
Пациентка отмечает снижение массы тела за по-
следний год примерно на 8  кг, одышку при физи-
ческой нагрузке. Консультирована торакальным 
хирургом. Настоящее ухудшение состояния в тече-
ние последних суток, когда появились и  наросли 
вышеуказанные жалобы. Самостоятельно лекарств 
не принимала. Консультирована пульмонологом по 
ТМК, получила направление на госпитализацию 
в  пульмонологическое отделение УКБ  №4 для ве-
рификации лимфангиолеймиоматоза. Пациентка 
госпитализирована в  торакальное отделение с  ге-
нерализованным туберозным склерозом по пово-
ду вторичного спонтанного пневмоторакса справа, 
дыхательной недостаточности. 24.04.2023 произве-
дено дренирование правой плевральной полости. 
Проводилась активная аспирация содержимого по 

дренажу, консервативная терапия (гастропротек-
торная, антибактериальная, антикоагулянтная). 
Легкое расправилось. Плевральный дренаж уда-
лен. Клинический результат получен. Переведена 
в пульмонологическое отделение.

Анамнез жизни (anamnesis vitae): вредные при-
вычки — отрицает. Наследственность — рак легких 
у дедушки, матери пациентки и тети по линии мате-
ри — обширные гемангиомы на лице. Социальный 
анамнез — не работает, инвалид 3 группы. Замужем, 
детей нет. Бытовые условия  — нормальные, жи-
вет в  квартире, домашние животные  — кошка. 
Операции и  травмы  — удаление фибромы левого 
лучезапястного сустава, аборт в  2014 г. по мед. по-
казаниям. Состояние после спонтанного пневмото-
ракса от 05.03.2023, 17.04.2023, 24.04.2023. Аллергии 
и  непереносимость  — крапивница на папаверин.

Сопутствующие заболевания — поликистоз по-
чек, множественные ангиомиолипомы почек; 
хроническая болезнь почек С3а (СКФ 54,17 мл/
мин/1,73  м2); хронический пиелонефрит в  стадии 
ремиссии; артериальная гипертензия 2 ст., риск 4; 
анемия легкой степени.

Постоянная лекарственная терапия  — кане-
фрон, кетостерил, фозиноприл, лерканидипин, 
топиромат алси, финлепсин ретард, леветираце-
там, тардинефрон. Принимала комбинированные 
оральные контрацептивы с 2013 по 2014 гг.

Объективный осмотр: ИМТ — 22,53 кг/м2. Циа-
ноза нет. Отеков нет. Кожные покровы: гипопег-
ментные пятна на туловище, ангиофибромы лица, 
околоногтевые фибромы на нижних конечностях. 
Деформации суставов нет. Утолщение большого 
пальца левой кисти. Дыхание жесткое, хрипов нет, 
ЧДД — 20 в мин, SpO2 — 98% на воздухе в покое, де-
сатурирует до 87%. Сердечные тоны ясные, ЧСС — 
87 в мин, ритм правильный, АД 120/85 мм рт.ст.

Спирометрия:
FVC % FEV1% FEV1\FVC % FEF25% FEF50% FEF75%

31.08.2018 92 99 94 85 96 104
11.05.2021 98 95 102 91 88 81
13.07.2021 94 94 105 89 85 105
17.03.2022 94 87 97 77 76 64
20.01.2023 77 63 71 56 40 40

КЩС: FiO2 — 21%; t — 36,6 С; pH — 7,39; pCO2 — 
36 мм рт.ст.; рО2 — 79 мм рт.ст.; sO2 — 95%; HCO3- — 
21/8 ммоль/л; лактат — 1.0 ммоль/л;

Диагностические исследования.
Тест с  6-минутной ходьбой: возраст  — 30  лет. 

Вес  — 73  кг. Рост  — 180  см. mMRC  — 3; АД  — 
120/90  мм рт.ст.; До: SpO2  — 98%, ЧСС  — 88 
уд/мин, Borg  — 2 баллов; После: SpO2  — 87%, 

ЧСС — 122 уд/мин, Borg — 7 баллов. Заключение: 
тест завершен за 1,5 минуты до его окончания, 
пациентка прошла 51% (360 м) от должной вели-
чины (706 м).

МСКТ ОГК: паренхима легких неравномерной 
воздушности за счет снижения воздушности ле-
гочной ткани по типу матового стекла на фоне че-
го прослеживаются многочисленные тонкостенные 



МАТЕРИАЛЫ КОНФЕРЕНЦИИ

Кардиоваскулярная терапия и профилактика 2024;23(5S):1-106 doi:10.15829/1728-8800-2024-5S 67

 

кисты 16  мм. В  обоих легких участки линейного 
и тяжистого фиброза. В телах, дужках грудных по-
звонков гиперденсные поля размером до 9×15  мм, 
плотность 1228 Н.

УЗИ почек: эхо-признаки увеличения размеров 
обеих почек, истончение паренхимы почек, эхо 
признаки поликистоза почек, солидного образо-
вания паренхимы правой почки (вероятно, ангио-
имиолипомы), солидного образования паренхимы 
правой почки.

УЗИ печени: эхо-признаки множественных оча-
говых изменений печени.

Терапия: препарат из группы ингибиторов 
 m- TOR: Сиролимус (Рапамун) по 1 мг 2 табл. 1 р/д 
или Эверолимус (Сертикан) 0,5 мг по 2 табл. 2 р/д 
внутрь под контролем каждые 4 недели ОАК, ОАМ, 
б/х крови.

Прогноз для пациентки: сомнительный

Обсуждение
Представленный клинический случай является 

редким примером лимфангиолейомиоматоза, ассоци-
ированного с туберозным склерозом, который требует 
назначение препарата из группы ингибиторов m-  TOR.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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030 ПЕРЕХОД С ПОСТОЯННОЙ ПРАВОЖЕЛУДОЧКОВОЙ 
СТИМУЛЯЦИИ НА СЕРДЕЧНУЮ 
РЕСИНХРОНИЗИРУЮЩУЮ ТЕРАПИЮ ВО ВЗРОСЛОМ 
ВОЗРАСТЕ У ПАЦИЕНТА С ВРОЖДЕННЫМ ПОРОКОМ 
СЕРДЦА (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)
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Представлен клинический случай пациента с врожденным пороком сердца (дефект межжелудочковой перегородки) 
и  хронической сердечной недостаточностью III функционального класса по NYHA на фоне длительного стажа 
(32 года) апикальной правожелудочковой стимуляции по поводу врожденной полной атриовентрикулярной блокады. 
Был произведен переход с  двухкамерной электрокардиостимуляции на сердечную ресинхронизирующую терапию, 
пациент является респондером по клиническим и эхокардиографическим показателям. По результатам лечения дан-
ного пациента обсуждаются оптимальные сроки и показания для применения сердечной ресинхронизирующей тера-
пии при поражении атриовентрикулярного узла и проводящей системы у пациентов с врожденными пороками сердца. 

Ключевые слова: клинический случай, сердечная ресинхронизирующая терапия, paсing-  индуцированная кардиомио-
патия, врожденные пороки сердца, врожденная атриовентрикулярная блокада, дефект межжелудочковой перегородки. 

Введение 
У  пациентов с  врожденными пороками сердца 

(ВПС) и  без существенно отличаются показания 
к  сердечной ресинхронизирующей терапии (СРТ): 
при наличии ВПС целесо образна первичная СРТ 
даже при отсутствии признаков диссинхронии [1, 
2]. Кандидатами на СРТ являются пациенты с ожи-
даемой потребностью в  желудочковой стимуляции 
>40% при фракции выброса (ФВ) левого желудочка 

(ЛЖ) >35% и функциональном классе (ФК) хрони-
ческой сердечной недостаточности (ХСН) I-IV по 
NYHA (IIb, C) [2]. Потребность в физиологической 
стимуляции обусловлена риском развития pacing- 
индуцированной кардиомиопатии (КМП) на фоне 
длительной электрокардиостимуляции (ЭКС) [3]. 
Зачастую начало или апгрейд до СРТ осуществля-
ется несвоевременно, что ухудшает состояние па-
циентов данного профиля. 

Временная шкала 
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Клинический случай
Пациент Р., 1984 г. рождения, анамнез жизни 

без особенностей. В  возрасте 2  лет диагностиро-
ван ВПС — дефект межжелудочковой перегородки 
(ДМЖП), в возрасте 5 лет — полная атриовентрику-
ларная (АВ) блокада. На момент первого контакта 
в декабре 2021 г. — жалобы на одышку, отеки ниж-
них конечностей, навязчивый кашель. Тест 6-ми-
нутной ходьбы (ТШХ)  — 260  м. Стаж апикальной 
правожелудочковой (ПЖ) ЭКС — 32  года; призна-
ки декомпенсации ХСН: отеки ног до средней трети 
голени, влажные мелкопузырчатые хрипы в нижних 
отделах легких, расширение границ сердца влево. 

В  1989 г. имплантирован первый двухкамер-
ный кардиостимулятор, электроды эпикардиально, 
в  1998 г., 2004 г.,  — замены устройств, электроды 
трансвенозно, ПЖ электрод апикально. С  2004  г. 
подобрана оптимальная медикаментозная терапия 
(ОМТ): небиволол 5 мг, рамиприл 2,5 мг. В 2005 г. — 
пластика ДМЖП. В 2007 г. — инфекционный эндо-
кардит, после успешной антибиотикотерапии им-
плантировано устройство ЭКС, электроды транзве-
нозно. В период 2007-2017 гг. состояние стабильно, 
ФВ ЛЖ  — 63%. В  2018  г.  — концентрическая ги-
пертрофия ЛЖ, объемные показатели сохранены. 
Выявлено нарушение работы желудочкового элек-
трода, произведена замена, режим DDDR, ОМТ — 
cпиронолактон 25  мг в  cутки, периндоприл 2,5  мг 

в  сутки. В  2020 г. состояние вновь ухудшилось, 
в  течение полугода  — снижение ФВ ЛЖ до 36%, 
конечно-  диастолического объема (КДО) ЛЖ до 155 
мл, конечно-  систолического объема (КСО) ЛЖ до 
110 мл.

На момент обследования комплексы QRS рас-
ширены до 175 мс. ТШХ — 260 м, III ФК ХСН. У па-
циента выявлены показания для СРТ, соответству-
ющие рекомендациям по ЭКС у взрослых пациен-
тов. 

Диагноз: 
1. ВПС: нерестриктивный перимембранозный 

ДМЖП. Пластика ДМЖП (2005г.). 
2. Полная АВ блокада. Имплантация двух-

камерного эпикардиального кардиостимулятора 
(1898г.). Замены устройств и  электродов — 1998 г., 
2004 г., 2007 г., 2018 г. Инфекционный эндокардит 
(Staphylococcus aureus) (2007 г.). 

Осложнения: ХСН III ФК по NYHA. 
Применено неинвазивное электрофизиоло-

гическое картирование на системе Amycard 01C 
(EP Solutions SA, Швейцария) и  мультиспираль-
ная компьютерная томография в  венозную фазу 
(Siemens Somatom Definition) 128 срезов, контраст 
"Ультравист 370", 100 мл. Место имплантации элек-
трода в ЛЖ определялось по поздней зоне актива-
ции миокарда в соответствии с венозной анатомией 
(рис. 1). 

Рис. 1 Венозная анатомия и финальное расположение ЛЖ электрода.

Апгрейд до системы СРТ выполнен в  2022 г. 
Через месяц улучшено самочувствие, ТШХ 400  м 
(II ФК ХНС). По критериям эффективности паци-
ент является респондером на СРТ: через 10 меся-
цев ФВ увеличена >5% (63%), КСО снижен >15% 

(50 мл). Комплексы QRS составляют 134 мс, суще-
ственно возросла амплитуда зубов R во II, III от-
ведениях (рис.  2). Уровень предсердного натрий-
уретического пептида (ПНУП) нормализован (ком-
пенсация ХСН на данный момент). 
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Рис. 2 Электрокардиография пациента до и после СРТ.

Обсуждение 
Рacing-  индуцированная КМП развивается у  3,8 

[1,2; 7,2]% пациентов с  ВПС через 3-4  года после 
начала ЭКС [4]. Применение СРТ в детском возрас-
те имеет более низкий класс и уровень рекоменда-
ций, чем показания для СРТ у взрослых пациентов, 
однако анализ литературы показывает преимуще-
ства физиологической стимуляции. В исследовании 
Ahn JE, et al. 75% пациентов с ВПС и началом СРТ 
в детском возрасте являлись респондерами как при 
раннем (1 год), так и при отсроченном наблюдении 
(4-5 лет) [5]. H. W. Kim et al. также приводят данные 
о  эффективности применения СРТ: ФВ ЛЖ улуч-
шена с 25,1% до 59,3%, скорректированы клиниче-
ские проявления, нормализован уровень ПНУП [6]. 

Таким образом, у  пациентов с  ВПС целесо-
образно при каждом хирургическом вмешательстве 
оценивать оптимальность проводимой ЭКС и под-
нимать вопрос о необходимости перехода на бивен-
трикулярную стимуляцию. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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031 ДИФФУЗНЫЙ ТОКСИЧЕСКИЙ ЗОБ И ТИРЕОТОКСИЧЕСКОЕ 
СЕРДЦЕ (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Фомина Е. И.
МГМСУ им. А. И. Евдокимова, Москва, Россия
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Больной С.  54  лет, поступил с  жалобами на прогрессирующие слабость, одышку при минимальной физической 
нагрузке, сердцебиение, снижение веса на 7  кг за 3 месяца. Жалобы появились после перенесенной ОРВИ в  июле 
2022 г. и нарастали до октября 2022 г. В октябре 2022 г. пациент находился на стационарном лечении по месту житель-
ства, был поставлен диагноз: "Впервые диагностированная фибрилляция предсердий (ФП), тахисистолический вари-
ант, CHA2DS2-VASс 1, HASBLED 0, ХСН 2А ФК 3". Через 3 дня был выписан. 27 октября 2022 г. обратился за медицин-
ской помощью в  больницу Центросоюза РФ. По результатам обследования выявлен диффузный токсический зоб 
(ДТЗ), тиреотоксикоз тяжелого течения, с осложнением в виде развития тиреотоксического сердца, ХСН 2а со снижен-
ной ФВ ЛЖ, постоянной формы фибрилляции предсердий. В январе 2023 г. при обследовании выявлено отсутствие 
положительной динамики, сохранялся тиреотоксикоз. В феврале 2023 г. выполнена субтотальная резекция щитовид-
ной железы (ЩЖ), подобрана заместительная терапия. К сентябрю 2023 г. достигнут регресс клинической симптома-
тики, коррекция морфофункциональных показателей.

Ключевые слова: диффузный токсический зоб, тиреотоксикоз, тиреотоксическое сердце, дилатационная кардиомиопа-
тия, фибрилляция предсердий. 

Введение
ДТЗ и синдром тиреотоксикоза часто встречаемая 

патология ЩЖ, однако его осложнения со стороны 
сердечно-  сосудистой системы часто могут ошибоч-

но расценены, как не связанные с тиреотоксикозом, 
в виду неспецифичности симптомов, низкой встре-
чаемости и низкой информированности клиницис-
тов, что затрудняет диагностику и терапию. 

Временная шкала
07.2022 Эпизод ОРВИ, первые симптомы заболевания
08-10.2022 Одышка, слабость, похудание, сердцебиение. 

Впервые диагностированная фибрилляция предсердий.
27.10-14.11.2022 Госпитализация.

Диагноз: 
Основной: Диффузный токсический зоб I ст. Тиреотоксикоз, тяжелая форма течения
Осложнение: 
Тиреотоксическое сердце
ХСН 2А со сниженной ФВЛЖ, ФК 3 NYHA
Фибрилляция предсердий, постоянная форма, тахисистолия. CHA2DS2-VASc–1, HAS-BLED-0.
Фоновое: ВПС: двустворчатый АК
Назначена тиреостатическая и кардиотропная терапия.

16.01-02.02.2023 Увеличилась толерантность к физической нагрузке, набор веса — 5 кг.
Сохраняется тиреотоксикоз, показатели ЭхоКГ без динамики. Рекомендовано хирургическое лечение.

06.02.2023 Проведена субтотальная резекция ЩЖ 
30.08-06.09.2023 Положительная динамика: субклинический гипотиреоз, уменьшение размеров полостей сердца, 

увеличение ФВЛЖ.
Диагноз: 
Основной: ДКМП: Тиреотоксическое сердце.
Осложнение: НРС. Фибрилляция предсердий, пароксизмальная форма. CHA2DS2-VASc-1, HAS-BLED-0. 
НК 2А, ФК 2 по NYHA. 
Сопутствующий: ДТЗ. Состояние после резекции ЩЖ от 06.02.2023, гипотиреоз, медкомпенсация. 

Клинический случай
Больной С. 54 лет, поступил с жалобами на сла-

бость, одышку при минимальной физической на-
грузке, сердцебиение, похудание на 7 кг за 3 меся-

ца. После перенесенной ОРВИ 07.2022. сохранялась 
слабость, 08.2022 появилась одышка, сердцебиение. 
10.2022г. госпитализирован, впервые диагностиро-
вана ФП, тахисистолический вариант, CHA2DS2-



Кардиоваскулярная терапия и профилактика 2024;23(5S):1-106 doi:10.15829/1728-8800-2024-5S72

МАТЕРИАЛЫ КОНФЕРЕНЦИИ  

VASc-1, HAS-BLED-0, ХСН 2А ФК 3. 27.10.2022 
обратился за медицинской помощью в  больницу 
Центросоюза РФ. 

Семейный анамнез: не отягощен.
Объективно: состояние средней тяжести. Кож-

ные покровы и  видимые слизистые без особен-
ностей. В  легких дыхание везикулярное, ЧДД 20/
мин. Тоны сердца приглушены, аритмичные, 
АД 100/70  мм рт.ст., ЧСС  — 100/мин, SpO2-98%. 
Расширение границ относительной сердечной ту-
пости влево. Эмоциональная лабильность, тремор 
рук. Двоение при взгляде вправо. ЩЖ не увеличе-
на, плотно-  эластической консистенции. 

Результаты лабораторных исследований: ТТГ 
<0.0083  мЕд/л (0.4-4.0), Т3св 4.4  пмоль/л (3.0-5.6), 
Т4св 22.00  пмоль/л (9.00-19.05), КФК-46  Ед/л, 
КФК-МВ-0.8  нг/мл, Тропонин I  <1.9  нг/л, АТ 
к  мио карду, IgG-<1:10  титр, АТ к  рТТГ-17.8 МЕ/л 
(≤1 — отрицательно).

ЭКГ от 10.2022: ФП. ЧСС 71-107 уд/мин. ЭОС — 
нормальное положение. НБПНПГ. Гипертрофия 
ЛЖ (ГЛЖ).

ЭхоКГ от 10.2022: Расширение всех поло-
стей сердца, ЛА, восходящей аорты (45  мм). 
Эксцентрическая ГЛЖ. ФВЛЖ (31%) снижена на 
фоне ФП с  тенденцией к  диффузному гипокине-
зу. Тяжелая недостаточность ТК, недостаточность 
МК от умеренной к тяжелой. Легочная гипертензия 
умеренной степени. ЭХО-картина может соответ-
ствовать ДКМП (рис. 1).

УЗИ ЩЖ от 10.2022: эхопризнаки диффузно- 
узловых изменений правой (THIRADS-2) и  левой 
доли (THIRADS-1).

МРТ сердца с  гадолинием от 10.2022: Кардио-
мегалия. Дилатация всех камер сердца. Выраженное 
снижение сократимости ЛЖ. Увеличение ИММЛЖ. 
Данных за наличие интрамиокардиального фибро-
за, миокардита нет. ВПС: двухстворчатый АК без 
признаков стеноза и недостаточности. Эктазия вос-
ходящего отдела грудной аорты. МР 2 ст. ТР 2-3 ст. 
Изменения сердца по типу ДКМП.

ЭхоКГ от 01.2023: Размеры полостей сердца, 
ФВЛЖ без динамики.

УЗИ ЩЖ от 01.2023: Увеличение объема ЩЖ.

Сцинтиграфия от 01.2023: Сцинтиграфические 
признаки "горячего" узла левой доли ЩЖ.

06.02.2023: Субтотальная резекция ЩЖ.

Обсуждение 
При поступлении у  пациента имелись ФП, та-

хисистолическая форма, выраженная дилатация ка-
мер сердца со снижением ФВЛЖ. (рис.  1). В  ходе 
обследования выявлен тиреотоксикоз, повышение 
АТ к  рТТГ, поставлен диагноз ДТЗ. Ввиду не со-
ответствия выраженности тиреотоксикоза и  тяже-
сти поражения сердца проведено дообследование 
с   целью исключения инфекционной и  ишемиче-
ской природы поражения сердца. Учитывая нали-
чие тиреотоксикоза, проведение рентгенконтраст-
ных исследований с йодсодержащими препаратами 
противопоказано (МКСТ-ангиография, коронаро-
графия). Назначена тиреостатическая, кардиотроп-
ная терапия. 

Рис. 1 ЭхоКГ: апикальная четырехкамерная пози-
ция. Выра женная дилатация всех камер сердца.

01.2023. Отсутствие положительной динами-
ки по данным ЭхоКГ, сохранение тиреотоксикоза. 
Проведена сцинтиграфия ЩЖ, выявлен "горячий" 
узел. (рис.  2, 3). Принято решение о  проведении 
субтотальной резекции ЩЖ, ввиду быстрого про-
грессирования осложнений и неэффективности ти-
реостатической терапии. 
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Рис. 2, 3 Сцинтиграфия ЩЖ. В среднем сегменте левой доли определяется очаг гипераккумуляции РФП. 

02.2023. Проведено хирургическое лечение, по-
добрана заместительная терапия. 

09.2023. Повторный прием: пациент находится 
в  состоянии субклинического гипотиреоза, спон-
танно восстановился синусовый ритм, положи-
тельная динамика по ЭхоКГ — уменьшение разме-
ров полостей сердца, увеличение ФВЛЖ (46.3%). 
Терапия: Бисопролол, Периндоприл, Апиксабан, 
Дапаглифлозин, Эплеренон, L-тироксин.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Введение
Синкопальное состояние сопровождается кра-

тковременной потерей сознания, утратой мышеч-
ного тонуса и,  как следствие, возможным падени-
ем. Алгоритм поиска причины синкопе сложный, 
трудоемкий и экономически затратный. До момен-
та установления этиологии потери сознания может 
пройти немало времени в  связи с  тем, что причин 
для развития синкопе множество. В  описанном 
клиническом случае прошло около 2-х лет с  мо-
мента появления жалоб до момента установления 
аритмогенного генеза синкопальных состояний. 
В настоящее время, интервенционные методы диа-
гностики и  лечения нарушений ритма сердца по-
зволяют успешно бороться с  синкопами в  клини-
ческой аритмологии даже тогда, когда, казалось бы, 
субстрат для картирования эктопической активно-
сти отсутствует. 

Клинический случай
Пациентка Г., 61  г., с  жалобами на ежедневные 

эпизоды потемнения перед глазами, головокруже-
нием, потери сознания (4 эпизода в  течение года). 
Из анамнеза известно, что с 2018 г. на ЭКГ и по дан-
ным суточного мониторирования ЭКГ (СМ-ЭКГ) 
регистрировалась частая желудочковая экстраси-
столия (ЖЭС). Учитывая неэффективность различ-
ных групп антиаритмической терапии, субъектив-
но плохую переносимость экстрасистолии в 2019 г. 
пациентке успешно выполнено инвазивное ЭФИ 
(иЭФИ) и  радиочастотная катетерная абляция эк-
топического очага (передне-  септальная часть выво-
дного отдела правого желудочка (ВОПЖ)). В 2020г., 
после перенесенной новой коронавирусной ин-
фекции, стали беспокоить вышеуказанные жалобы. 
Пациентка неоднократно обращалась в  поликли-
нику. Симптомы расценены как проявление пост-
ковидного синдрома. С  2022 г. возникли кратко-
временные, внезапные эпизоды потери сознания 
с периодичностью около 4-х раз в год (в различных 
ситуациях: при переходе улицы, поездке в  лифте, 
при высушивании волос феном) с  падениями, без 
значимых травм. Пациентка неоднократно была 
консультирована терапевтом, неврологами, про-
водились УЗДГ БЦА, ЭЭГ (клинически значимой 

патологии не выявлено), консультирована психиат-
ром. С  2021 по 2023 гг. пациентка в  разное время 
принимала ноотропные препараты, нейролептики, 
НПВС, антидепрессант, с незначительной положи-
тельной динамикой в виде улучшения сна и умень-
шения тревоги. В  июле 2023 г. (впервые за 4  года) 
пациентка была направлена на СМ-ЭКГ, зареги-
стрировано 2 эпизода желудочковой тахикардии 
(ЖТ) длительностью 29 секунд. В  момент прове-
дения исследования был эпизод потери сознания. 
В связи с этим пациентка направлена на госпитали-
зацию в стационар.

При обследовании: лабораторные данные без 
отклонений от референсных значений, на ЭКГ — 
ритм синусовый, нормосистолия, без острой оча-
говой патологии, PQ QRS QT/QTc в  пределах ре-
ференсных значений. По данным ЭхоКГ дилатация 
левого предсердия, в  остальном  — без особенно-
стей. КТ-коронарография: кальциевый индекс-0, 
признаков гемодинамически значимых стенозов не 
выявлено. За время проведения СМ-ЭКГ в 12 отве-
дениях зарегистрировано 216 ЖЭС, 53 паро ксизма 
ЖТ (предположительно, из ВОПЖ), из них 6 па-
роксизмов длительностью от 40 секунд до 2-х ми-
нут с  максимальной ЧСЖ 200-250 ударов в  мину-
ту. Других клинически значимых нарушений ритма 
и проводимости сердца зарегистрировано не было. 
По результатам исследований было принято реше-
ние о проведении иЭФИ и радиочастотной абляции 
(РЧА) субстрата аритмии. 

В начале иЭФИ эктопическая активность не ре-
гистрировалась. Ни одним из доступных протоко-
лов стимуляции из верхушки правого желудочка, 
ВОПЖ тахисистолические нарушения ритма серд-
ца не индуцированы, эктопическая активность не 
регистрировалась. Учитывая отсутствие субстрата 
для картирования желудочковой эктопической ак-
тивности от продолжения операции было решено 
воздержаться. 

Через час после проведения иЭФИ в  палате 
пациентку вновь стали беспокоить вышеуказан-
ные жалобы, на ЭКГ зарегистрирован устойчи-
вый пароксизм ЖТ (рис. 1) без потери сознания. 
Пароксизм купирован спонтанно через 2 мину-
ты. 
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Рис. 1 Поверхностная электрокардиограмма с пароксизмом желудочковой тахикардии с частотой сокра-
щения желудочков 220 ударов в минуту (скорость записи 25 мм/сек).

Учитывая отсутствие эффекта от инициирован-
ной после иЭФИ антиаритмической терапии (IC, II 
класс), принято решение о  проведении повторной 
операции. В  ходе проведения учащающей и  про-
граммированной стимуляции индуцирована неу-
стойчивая ЖТ с циклом тахикардии 530 мс. На фо-

не редкой ЖЭС (рис. 2) и неустойчивой ЖТ (рис. 3) 
с  помощью катетера Thermocool ST NAV и  техно-
логии Fast Anatomic Mapping и  Pattern Matching за 
несколько минут построена активационная карта 
правого желудочка. 

Рис. 2 Редкая желудочковая экстрасистолия при проведении иЭФИ.
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Рис. 3 Неустойчивая желудочковая тахикардия при проведении иЭФИ (скорость записи 50 мм/сек).

Зона наиболее раннего возбуждения миокар-
да на фоне эктопической активности в  области 
ВОПЖ, задне-  септальная область, под клапаном 
легочной артерии (рис.  4). В  эту область нанесена 

серия аппликаций радиочастотной энергии мощ-
ностью до 40  Вт длительностью до 30 сек (рис.  5). 
Отмечено отсутствие индукции тахикардии и экто-
пической активности в течение 30 минут. 

Рис. 4 Карта правого желудочка с наиболее ранней зоной активации.
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Рис. 5 Карта правого желудочка с зонами воздей-
ствия радио частотной энергии.

На этом оперативное вмешательство было окон-
чено. Ранний послеоперационный период протекал 
без особенностей. Субъективно пациентка отмети-
ла улучшение самочув ствия в виде отсутствия при-
вычных ежедневных жалоб. По результатам конт-
рольных ЭКГ, СМ-ЭКГ данных за нарушения рит-
ма, проводимости сердца получено не было. При 
контроле через 2 месяца после РЧА синкопе и  их 
эквиваленты пациентка отрицает, по результатам 
ЭКГ, СМ-ЭКГ данных за рецидив ЖТ нет.

Заключение
Синкопальные состояния  — распространен-

ная и  вызывающая затруднения клиническая 
проблема. Представленный случай подчеркивает 
сложности в  определении источника синкопаль-
ных состояний, несмотря на аритмологический 
анамнез пациентки. Тем не менее, современные 
интервенционные методы лечения оказываются 
эффективными в борьбе с синкопами кардиоген-
ного происхождения.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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033 БОЛЕЗНЬ УИППЛА (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Новикова Э. К.
ФГБОУ ВО "Мордовский государственный университет им. Н. П. Огарева", Саранск, Россия

Болезнь Уиппла (БУ) — редкое хроническое системное заболевание инфекционного генеза, вызванное грамположи-
тельной бактерией Tropheryma whipplei (TW), приводящее к летальному исходу без длительной антимикробной тера-
пии. В  представленном в  статье в  клиническом случае, описана пациентка 61  лет, которая поступила в  МРЦКБ 
г. Саранск в феврале 2022 г. с жалобами на отеки ног, изжогу, сухой кашель, слабость в ногах, увеличение живота в объ-
еме, разжиженный стул 2-3 раза в сутки и похудание на 17 кг за последние 6 мес. Пациентка имела атипичный характер 
течения болезни, и диагноз БУ был выставлен на основании морфологических исследовании после смерти.

Ключевые слова: клинический случай, болезнь Уиппла, лимфатические узлы, слизистая оболочка тонкой кишки.

Введение
Болезнь Уиппла (БУ)  — редкое хроническое си-

стемное заболевание инфекционного генеза, вы-
званное грамположительной бактерией Tropheryma 
whipplei (TW), приводящее к  летальному исходу без 
длительной антимикробной терапии [1]. БУ являет-
ся мультисистемным заболеванием, поэтому его кли-
ническая симптоматика чрезвычайно вариабельна. 
Заболевание начинается постепенно и в большинстве 
случаев имеет хроническое течение со склонностью 
к рецидивам. Наиболее ранним и очень часто (75%) 
единственным признаком БУ является суставной 

синдром, который может предшествовать разверну-
той клинической картине болезни в течение в 6-7 лет. 
Имеется сообщение о  наблюдении, в  котором ин-
тервал между поражением суставов и  развитием 
желудочно-  кишечных проявлений составил 36 лет. От 
появления первых симптомов до постановки диагноза 
обычно проходит 7 лет и более. Поздняя диагностика 
объясняется незнанием врачами этой редкой болезни. 
Основу лечения составляет длительная многомесяч-
ная антибактериальная терапия доксициклином, це-
раксоном, котримексазолом и другими препаратами 
с контрольными биопсиями СОТК [2-7]. 

Временная шкала
25.02  Состояние средней степени тяжести.

В сознании, явления энцефалопатии.
01.03  Состояние срежне-  тяжелое, заторможена. Атрофия мышц верх и ниж конечностей преимущественно проксимальных 

отделов, вялый тетрапарез более выражен с ног.
05.03 Состояние тяжелое, заторможена. Отрицательная динамика
09.03  Состояние крайне тяжелое, отрицательная динамика.

Клинический случай
Пациентка И., 61 года, с жалобами на распира-

ние, тяжесть в животе, одышку в состоянии покоя, 
выраженную общую слабость, доставлена бригадой 
СМП в  приемное отделение МРЦКБ г. Саранска, 
госпитализирована в гастроэнтерологическое отде-
ление МРЦКБ.

Данные анамнеза заболевания: В ноябре 2020 г. 
при плановом обследовании по поводу гепатита 
С  выявлена гепатомегалия. В  течение последнего 
года стали беспокоить изжога, сухой кашель, сла-
бость в  ногах, увеличение живота в  объеме, отеки 
ног, разжиженный стул 2-3 раза в  сутки. Отмечает 
похудение на 17  кг за последние 6 мес. Ухудшение 
самочув ствия в  течение последнего месяца в  виде 
нарастания тяжести предъявляемых жалоб.

В  анамнезе жизни: перенесённые заболевания: 
анемия тяжелой степени в 1992 г. — проведена гемо-
трансфузия, без особенностей. Экзогенный аллер-

гический альвеолит в 2018 г., принимала ежедневно 
таб. Метипред 4  мг по 2  т утром. Вирусный гепа-
тит С в 2012 г., получала противовирусную терапию 
с  положительным эффектом, с  марта 2020 г. снята 
с учета. 

Хронический панкреатит. Хронический колит. 
Дивертикулез толстого кишечника в  2020 г., при-
нимала Энтерол, Смекта — нестойкий положитель-
ный эффект.

Гемотрансфузии 1992г по причине анемии тяже-
лой степени — без особенностей

Аллергологический анамнез: глюкоза, сульфа-
ниламиды, метилурацил-  крапивница. 

Данных о наследственной отягощенности не было. 
Результаты физикального осмотра.
Объективно: Общее состояние средней сте-

пени тяжести. Незначительные явления энцефа-
лопатии. Положение  — склонность к  ортопноэ. 
Кожные покровы бледной окраски. Трофические 
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изменения кожи голеней. Плотные отёки голеней, 
стоп. Кардиоваскулярная система: Область серд-
ца не изменена. Тоны сердца приглушены, ритм 
правельный, ЧСС 60 в  мин, АД 120 и  80  мм рт.ст. 
Дыхательная система: притупление перкуторного 
звука ниже 6-7 ребра, дыхание ослабленное, влаж-
ные мелкопузырчатые хрипы в  н/о. SpO2- 95%. 
Система органов пищеварения: язык чистый, влаж-
ный. Живот увеличен в объеме за счёт асцита, мяг-
кий, чувствительный во всех отделах. Печень+2 см 
из-под края реберной дуги. Селезенка +4 см. Стул 
разжиженный 2-3 раза в день. 

Предварительный диагноз. Основной: Гепатит 
смешанного генеза (Гепатит С, аутоимунный), 
класс C по Чайлд-  Пью, стадия декомпенсации, F2 
(II стадия фиброза печени) по шкале Метавир.

Осложнение: Портальная гипертензия: вари-
козное расширение вен пищевода I степени, асцит, 
гепатоспленомегалия. Двусторонний гидроторакс. 
Печеночно-  клеточная недостаточность. Анемия 
смешанного генеза, лёгкой степени.

Сопутствующие заболевания: Хронический ко-
лит, стадия нестойкой ремиссии. Дивертикулёз сиг-
мовидной кишки. Хроничекий панкреатит, нестокая 
ремиссия. Экзогенный аллергический альвеолит.

Диагностическая оценка: УЗИ ОБП от 4.11.2020. 
Признаки гепатита, портальной гипертензии, хро-
нического бескаменного холецистита, хр. Пан креа-
тита, трудно исключить цирроз печени. ЭФГДС от 
29.09.2020. Варикозное расширение вен пищево-
да 0,3-0,4 см 1 ст, HP+ хр. очагово-  атроф. Гастрит. 
Эластометрия печени 16.11.2020. Данные эластомет-
рии печени соответствуют F2 (II стадии фиброза 
печени) по шкале Метавир. ЦДС сосуды брюшной 
полости 5.11.2020 УЗ-признаки порталь ной гипертен-
зии. Спленомегалия. Эхо-  КС 26.11.2020г. Камеры 
сердца не расширены. Уплотнение стенок аорты, 
створок АК и МК. Краевой кальциноз некоронар-
ной створки АК. Аортальная регургитация 1 степе-
ни. Диастолическая дисфункция ЛЖ, незначитель-
ный перикардиальный выпот.

Рентгенография ОГК: R-картина застойных из-
менений в  МКК, двустороннего гидроторакса, 
плевропневмофиброза

Спиральная КТ грудной клетки: 24.02.2021 г. 
Двух сторонний гидроторакс справа 38  мм, слева 
46 мм, участки пневмофиброза верхней доли право-
го легкого, асцит.

УЗИ плевральный полостей (от 05.03.2021): сво-
бодная жидкость справа — 1500 мл, слева 1000 мл 
с  большим количеством фибриновых включений 
с обеих сторон.

УЗИ ОБП (от 24.02.2021): признаки асцита, спле-
номегалии, расширение нижней полой вены, струк-
турных изменений поджелудочной железы по типу 
хронического панкреатита.

ЭФГДС: Аксиальная грыжа пищеводного отвер-
стия диафрагмы. Кандидоз пищевода. Эрозивно- 
язвенный эзофагит. Эрозивно-  геморрагический 
гастрит. Лимфангиоэктазии слизистой оболочки 
двенадцатиперстной кишки (косвенные признаки 
панкреатита).

Клинический диагноз. Основной: Гепатит сме-
шанного генеза (Гепатит С, аутоимунный), с пере-
ходом в цирроз печени, класс C по Чайлд-  Пью, ста-
дия декомпенсации, F2 (II стадия фиброза печени) 
по шкале Метавир.

Осложнение: Портальная гипертензия: вари-
козное расширение вен пищевода I степени, асцит, 
гепатоспленомегалия. Двусторонний гидроторакс. 
Печеночно-  клеточная недостаточность. Белково- 
энергетическая недостаточность тяжелой степени. 
Парапротеинемическая моторная полиневропатия, 
умеренно выраженный вялый тетрапарез. Анемия 
смешанного генеза (хроническая ЖДА+анемия 
хронических заболеваний), лёгкой степени.

Сопутствующие заболевания: Хронический ко-
лит, стадия нестойкой ремиссии. Дивертикулёз 
сигмовидной кишки. Хроничекий панкреатит, 
нестокая ремиссия. Кандидоз пищевода. Эро-
зив но-  язвенный эзофагит. Эрозивный гастрит. 
Аксиальная грыжа пищеводного отверстия диа-
фрагмы. Двусторонняя нозокомиальная нижнедо-
левая пневмония. Экзогенный аллергический аль-
веолит.

Медицинские вмешательства. Получала лече-
ние: с  антибактериальной целью: раствор Цефе-
пим  2,0 2  р/д на NaCl 0,9% — 250,0 в/в капельно. 
Панкреатин 25000 ед по 2  таб. 3 р/день во время 
еды. УДХК по 250 мг 2 р/день. Прелакс 15 мл 2 р/д 
п/еды под конт ролем крови. Спиронолактон 25 мг 
4 таб утром, 4 в обед, фуросемид 1%-2 мл в/в струй-
но, р-р калия хлорид 4% 30+р-р натрия хлорид 0,9% 
250 в/в кап. Р. Аминоплазмаль Гепа 500 в/в кап. 
Рабепразол 20  мг по 1 капс 2 р/д. С  заместитель-
ной целью: свежезамороженная плазма 600 мл O(I) 
Rh+пол в/в кап. Парентеральное питание: нутри-
флекс по схеме. Дексаметазон 12  мг ут, 8  мг обед, 
4 мг вечер на физ р-ре в/в кап. Амброксол 4 мл 3 р/д 
1 сут, затем 4 мл 2 р/д. Флуконазол 150 мг/сут. Денол 
120  мг 4   р/д. Элюфор 200  мг по 1 капс 3/д п/еды.

После смерти проводилось морфологическое 
ис следование:

Заключение патологоанатома, МРЦКБ. Основ-
ное заболевание: Болезнь Уиппла. Осложнения: 
Синдром мальабсорбции, анемия, стеаторея, поте-
ря веса, асцит, гидроторакс, периферические отеки. 
Двухсторонняя нижне-  базальная пневмония. Отек 
легких.

Сопутствующие заболевания: клинически изле-
ченный Гепатит С. Кандидоз пищевода. Эрозивно- 
язвенный эзофагит. Эрозивный гастрит.
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Смерть больной наступила через 13 дней пре-
бывания в  стационаре от основного заболевания, 
осложнившегося правосторонней пневмонией, что 
явилось непосредственной причиной смерти.

Заключение патологоанатома г. Москва. Сече-
новский университет: в  ходе микроскопического 
исследования выявлены признаки болезни Уиппла 
с поражением тонкой кишки и регионарных лимфа-
тических узлов и  вторичной кишечной лимфанги-
эктазии. Специфических изменений в  ткани пече-
ни, легких и селезенке не обнаружено. Выявленные 
морфологические признаки хронического гепатита 
низкой гистологической активности, вероятно мо-
гут быть расценены как неспеци фический реактив-
ный гепатит.

Динамика и  исход: за время стационарного ле-
чения состояние пациента с  резко отрицательной 
динамикой.

Осмотр реаниматолога: Состояние крайне тяже-
лое с резко с отрицательной динамикой. Сознание 
отсутствуют, пульсация на сонных артериях не 
определяется. При кардиомониторном наблюдении 
зафиксирована асистолия. Реанимационные меро-
приятия в полном объеме согласно стандартам, без 
положительного эффекта. На ЭКГ стойкая асисто-
лия. Констатирована смерть.

Обсуждение
Учитывая разнообразные клинические симпто-

мы, БУ может встретиться в  практике врача лю-
бой специальности, поэтому изучение этиопато-
генеза, диагностики, лечения весьма актуально. 
Особенностями клинического течения БУ у  боль-
ной И. явились: атипичная картина, резкое похуда-
ние при отсутствии типичного суставного синдро-
ма. Решающим для постановки диагноза является 
гистологическое исследование с  выявлением PAS-
положительных макрофагов в  слизистой оболочке 
тонкой кишки. По данным литературы, возможно 
добиться полного исчезновения PAS-положительных 
макрофагов в кишечнике через 3-6 мес. терапии, го-

воря о  ремиссии заболевания [8]. Однако в  нашем 
случае несвоевременная диагностика и недостаточ-
ная терапия, способствовали возникновению ослож-
нений, при которых прогноз был неблагоприятным.

Прогноз для пациента: прогноз БУ для данного 
пациента неблагоприятный. По данным литерату-
ры, при своевременной диагностике и  назначении 
адекватной терапии прогноз при БУ благоприят-
ный. Через 1-2 недели после начала лечения отме-
чается положительная динамика в самочувствии па-
циента, однако морфологический регресс наблюда-
ется чуть позже.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Введение
На сегодняшний день наиболее безопасным со-

судистым доступом при проведении эндоваскуляр-
ного лечения коронарных артерий является лучевой, 
однако в ряде случаев используются также и другие: 
локтевой, плечевой и бедренный. Пульсирующие ге-
матомы и  ложные аневризмы являются вторым по 
частоте осложнением со стороны места доступа с ча-

стотой возникновения от 0,1% до 5,5% [1]. Несмотря 
на относительно высокую встречаемость, в настоя-
щее время не существует общемировых стандартизи-
рованных алгоритмов и протоколов ведения пациен-
тов с данными осложнениями. 

В данном клиническом случае описано ведение 
пациентки пожилого возраста с  пульсирующей ге-
матомой после эндоваскулярного вмешательства. 

Временная шкала

Клинический случай
Пациентка 83  лет госпитализирована в  янва-

ре 2022 г. с клиникой стенокардии напряжения III 
ФК. В  анамнезе: впервые в  2010 г. появилась да-
вящая боль за грудиной при физической нагрузке, 
проходила стационарное лечение по месту житель-
ства, проведена КАГ, выполнены ТБКА со стенти-
рованием ПМЖВ и ПКА. В 2017 г. впервые выявле-

на фибрилляция предсердий, попыток восстанов-
ления синусового ритма не проводилось, выбрана 
тактика контроля "частоты". В  декабре 2021  г.  — 
возобновление клиники стенокардии напряже-
ния III ФК, госпитализирована в  стационар, про-
ведена КАГ, выявлен рестеноз в  стенте ПМЖВ до 
90%, реваскуляризация миокарда не проводилась. 
В  последующем была консультирована эндоваску-
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лярным хирургом НМИЦ ТПМ, ввиду сохранения 
клиники стенокардии напряжения III ФК на фоне 
оптимальной терапии, госпитализирована в клини-
ку центра для проведения реваскуляризации мио-
карда. Терапия на момент госпитализации: клопи-
догрел 75  мг/сут., апиксабан 10  мг/сут., бисопро-
лол 2,5  мг/сут., валсартан 80  мг/сут., розувастатин 
10 мг/сут. В стационаре проведено дообследование, 
после исключения противопоказаний для проведе-
ния оперативного вмешательства и  периопераци-
онной отмены ПОАК, правым плечевым доступом 
выполнена баллонная ангиопластика в  рестенозе 
ПМЖВ с  хорошим ангиографическим результа-
том. На первые сутки после операции пациентка 
предъявила жалобы на распирающую боль в  обла-
сти правого плеча и болезненность при пальпации 
в  месте пункции. В  объективном осмотре — отеч-
ность правого  предплечья и  кисти, систолический 
шум в  месте пункции. В  общем анализе крови  — 
снижение гемоглобина до 105 г/л (исходно 130 г/л). 
По данным УЗИ места пункции  — пульсирующая 
гематома размерами 3,5×4,5  см, имеющая соустье 
с  добавочной плечевой артерией с  короткой шей-
кой диаметром около 1  мм. Проведена попытка 
мануальной компрессии пульсирующей гематомы 
под УЗ-контролем — без эффекта. С учетом клини-
ческой и лабораторно-  инструментальной картины, 
технических возможностей стационара, необходи-
мости возобновления антикоагулянтной терапии 
(в течение 48 часов) у  пациентки высокого риска 
тромбоэмболических осложнений, врачебным кон-
силиумом было принято решение о  проведении 
экстренного эндоваскулярного лечения в  виде им-
плантации стент-  графта в  область сосудистого де-
фекта. При повторном УЗИ места пункции после 
операции  — обширная организованная гематома 
без связи с близлежащими сосудами.

Исход: при контрольном визите через месяц по-
сле операции — пациентка жалоб не предъявляет, 
отек с руки сошел, при контрольном ОАК гемогло-
бин 125 г/л, по УЗИ артерий верхних конечностей: 
артерии проходимы, ложная аневризма полностью 
тромбирована. 

Клинический заключительный диагноз. Основ-
ное заболевание: ИБС: стенокардия напряжения 
I ф.кл. Операция ТБКА со стентированием ПМЖВ, 
ПКА от 2010 г. Состояние после операции ангио-
пластики ПМЖВ от 23.01.2022.

Фоновые заболевания: Гипертоническая бо-
лезнь III стадии, контролируемая АГ, риск ССО IV. 
Атеросклероз аорты, коронарных артерий, экстра-
краниального отдела брахиоцефальных артерий. 
Дислипидемия. 

Осложнения основного заболевания: Наруше-
ние ритма сердца: постоянная форма фибрилля-
ции предсердий, нормосистолический вариант. 

Риск тромбоэмболических осложнений по шкале 
CHA2DS2-VASc 5 баллов, риск геморрагических ос-
ложнений по шкале HAS-BLED 2 балла. 

Постпункционная гематома правой верхней ко-
нечности. Постпункционный инфильтрат правого 
плеча. Пульсирующая гематома добавочной пле-
чевой артерии. Состояние после операции ангио-
пластики и стентирования правой добавочной пле-
чевой артерии стент-  графтом "Papyrus 4×20 мм" от 
24.01.2022. 

Острая постгеморрагическая анемия средней 
степени.

Сопутствующие заболевания: Дорсопатия. Деге-
не ративно-  дистрофические изменения позвоноч-
ного столба. Распространенный остеохондроз по-
звоночника Межпозвонковые грыжи L2-L3. 

Обсуждение
Плечевой доступ относительно редко использует-

ся при проведении эндоваскулярных вмешательств 
ввиду сложности проведения гемостаза и высокого 
риска геморрагических осложнений, однако в дан-
ном клиническом случае его использование было не-
обходимо в силу окклюзировнных лучевых артерий 
после предыдущих вмешательств и сопут ствующего 
заболевания позвоночника в виде грыжи пояснич-
ного отдела с  выраженным мышечно-  тоническим 
синдромом и невозмож ностью нахождения в поло-
жении лежа на спине длительное время. 

Тактика ведения пациентов с пульсирующей ге-
матомой и ложной аневризмой в виде клинических 
рекомендаций или унифицированных протоколов 
ведения не зафиксирована ни в отечественной, ни 
в  зарубежной литературе, каждая клиника опира-
ется на свой опыт и принятые в учреждении СОП. 
Руководствуясь алгоритмом профилактики и  лече-
ния осложнений со стороны места пункции, раз-
работанный Hussein H. K., Mahmoud F. E. et al. [2], 
при наличии пульсирующей гематомы размером 
более 2 см, соединенной соустьем, не поддающей-
ся мануальному гемостазу под УЗ контролем, со-
провождающейся расширением полости гематомы 
и  снижением гемоглобина более 20% от исходных 
значений — показано проведение экстренного хи-
рургического вмешательства. 

Выделяют следующие методы хирургического ле-
чения: открытая операция, эндоваскулярное вмеша-
тельство, инъекция тромбина в полость псевдоанев-
ризмы [3, 4]. Тактика ведения пациентки была кол-
легиально обсуждена со специалистами различных 
профилей. В настоящее время в РФ не зарегистриро-
ваны инъекционные формы тромбина для внутрипо-
лостного введения. За счет возраста, коморбидности, 
необходимости возобновления ПОАК  — открытая 
операция также была сопряжена с высокими пери-
операционными рис ками. Таким образом, в данной 
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клинической ситуации наиболее оптимальным явля-
лось эндоваскулярное лечение в виде имплантации 
стент-  графта в область сосудис того дефекта. 

Заключение
Увеличивающиеся в объеме пульсирующие гема-

томы, не поддающиеся консервативному лечению 
в  остром периоде, являются жизнеугрожающим со-
стоянием, при котором необходима своевременная 
и комплексная оценка клинического статуса с после-
дующим командным решением о необходимости про-
ведения оперативного вмешательства и его объемах. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Введение
Пресакральные кисты являются одним из врож-

денных пороков развития аноректальной области 
и представляют собой редкую и гетерогенную груп-
пу опухолей, возникающих в  пространстве между 
прямой кишкой, крестцом и  копчиком. Все врож-
денные патологические процессы в  крестцово- 
копчиковой области являются результатом непра-
вильного развития на разных стадиях эмбриогенеза 
зародышевых зачатков. Их истинная частота в  об-
щей популяции неизвестна; однако, по оценкам, на 
их долю приходится примерно 1 случай из 40 000 го-
спитализаций. Средний возраст установки диагноза 
варьирует в  разных исследованиях от 40 до 50  лет, 
при этом заболевание преобладает у  лиц женского 
пола [1-6]. 

Клинический случай
В ФГБУ "НМИЦ колопроктологии им. А. Н. Ры-

жих" Минздрава России обратилась пациентка 
с пресакральной тератомой, у которой при дообсле-
довании выявлена сочетанная врожденная анома-
лия: дивертикулоподобное удвоение левой полови-
ны ободочной кишки, удвоение тела матки, удвое-
ние правой почки.

В  марте 2022 г. клинику обратилась пациент-
ка  Р., 28  лет, с  жалобами на боли в  заднем прохо-
де, выделения гноевидного характера из задне-
го прохода. Анамнез заболевания прослеживается 
с  октября 2021 г., когда впервые были отмечены 
выше описанные жалобы. В  январе, марте 2022 г. 
пациентке выполнено вскрытие и  дренирование 
абсцесса пресакрального пространства по месту 
жительства, впервые выполнено МРТ малого та-
за, при котором выявлена пресакральная киста. 
Пациентка направлена в ФГБУ "НМИЦ колопрок-
тологии им.  А. Н. Рыжих" для решения вопроса 
о дальнейшей тактике. 

Следует отметить, что в  возрасте 11 месяцев 
больная была оперирована по поводу врожденной 
патологии ануса (атрезия? стеноз?). Кроме того, 
в возрасте 18 лет пациентке было выполнено хирур-
гическое вмешательство в объеме удаления терато-
мы правого яичника.

Пациентке назначено комплексное клинико- 
инструментальное обследование. При колоноско-
пии: в дистальной трети сигмовидной кишки, ори-
ентировочно на 25 см от наружного края анального 
канала (по отметкам на аппарате) по правой по-
луокружности определяется свищевое отверстие 
с конусовидным углублением до 2,0 см в диаметре. 
В связи с указанными находками пациентке назна-
чена магнитно- резонансная томография (МРТ) ор-
ганов брюшной полости, при которой по нижней 
границе селезенки и левого изгиба ободочной киш-
ки, латерально слева от большой кривизны желуд-
ка определяется полостное образование: размерами 
8,5×5,6×4,8 см, неправильной формы; стенки четко 
прослеживаются, структурно дифференцированы. 
По латеральной границе образования отмечается 
сообщение с про светом средней трети нисходящего 
отдела ободочной кишки коротким ходом. При вы-
полнении МРТ малого таза визуализируется объем-
ное образование, расположенное в  пресакральной 
клетчатке на уровне средне- и  нижнеампулярного 
отделов прямой кишки и S2-Cx позвонков размера-
ми: поперечные 4,5×3,7 см, кранио- каудальная про-
тяженность 5,2  см; структура смешанная, визуали-
зируеся остаточная капсула, заполненая жидкостым 
содержимым, а  также мягкотканные консолидиро-
ванные участки — остаточная капсула с компонен-
том тератоидного характера. Отмечается вовлечение 
стенки прямой кишки на протяжении 5 см и, веро-
ятно, сообщение с просветом на 9 часах по условно-
му циферблату на уровне нижнеампулярного отде-
ла прямой кишки. Учитывая клиническую картину, 
данные анамнеза заболевания и  результаты ком-
плексного обследования, пациентке установлен диа-
гноз: Пресакральная киста размером 4,5×3,7×5,2 см, 
осложненная формированием супралеваторного 
свища прямой кишки. Дивертикулоподобное удво-
ение толстой кишки? Полное удвоение тала матки. 
Удвоение правой почки. Состояние после операции: 
1) проктопластика по поводу врожденного стеноза? 
прямой кишки; формирование колостомы; ликвида-
ция ректовагинального свища; закрытие колостомы 
(1994-1998 гг.) 2) резекция правого яичника по по-
воду тератомы (2012 г.) 3) вскрытие и дренирование 
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абсцесса пресакрального пространства (2) (2022 г.). 
Решено выполнить хирургическое вмешательство 
в объеме: Иссечение пресакральной кисты параса-
кральным доступом с  удалением копчика, ликви-
дация свища прямой кишки. Лапароскопически- 
ассистированная резекция левых отделов ободочной 
кишки. Послеоперационный период протекал без 
осложнений. Диагноз был подтвержден данными па-
томорфологического исследования.

Обсуждение
Хирургическое лечение является стандартным 

методом лечения пресакральных кист, поскольку 
имеется риск их злокачественной трансформации 
и  инфицирования. Зачастую у  данной категории 
пациентов встречаются случаи сочетанной врож-
денной аномалии, как и в вышеописанном клини-
ческом случае. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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Представлено клиническое наблюдение пациента с врожденным фиброзом печени (ВФП), которому ввиду выражен-
ных признаков портальной гипертензии проведено спленоренальное шунтирование "бок-в-бок" с  положительной 
динамикой. Однако впоследствии у пациента в рамках заболевания развился стенозирующий папиллит, что потребо-
вало экстренной папиллосфинктеротомии. В публикации обсуждаются особенности течения ВФП, начиная с детско-
го возраста, подходы к консервативной терапии и хирургическому лечению осложнений.

Ключевые слова: врожденный фиброз печени, портосистемное шунтирование, варикозное расширение вен пищевода, 
билиарная гипертензия, стенозирующий папиллит.

Введение
Врожденный фиброз печени (ВФП)  — редкое, 

генетически детерминированное заболевание, обу-
словленное мутацией в  гене ARPKD, с  аутосомно- 
рецессивным типом наследования [1]. В  его ос-
нове лежит дисгенезия желчевыводящих путей 
возникшая вследствие порока развития протоко-
вой пластинки междольковых желчных протоков, 
в  результате нарушения эпителиомезенхимальных 
индуктивных взаимодействий с  формированием 
кистозных расширений [1, 2]. Клинические про-
явления варьируют от бессимптомной гепатоспле-
номегалии до тяжелых проявлений, таких как пе-

ченочная недостаточность и цирроз. Кровотечение 
из варикозно расширенных вен пищевода (ВРВП), 
вследствие портальной гипертензии (ПГ), являет-
ся серьезным осложнением заболевания, угрожаю-
щим летальным исходом в  отсутствии проведения 
своевременного хирургического вмешательства [3, 
4]. Возможно эндоскопическое склерозирование 
вен, но наиболее эффективным методом коррек-
ции ПГ является портосистемное шунтирование [1, 
3]. В  данной статье представлено клиническое на-
блюдение пациента с  ВФП, у  которого развились 
осложнения, потребовавшие хирургической кор-
рекции.

Временная шкала

Клинический случай
Пациент 25  лет. Из анамнеза известно, что 

с  раннего возраста у  ребенка отмечалось увели-
чение живота в  размерах, однако дополнительно-

го обследования не проводилось. В возрасте 6 лет 
4 мес. родители отметили усиление венозного ри-
сунка на груди и  вокруг пупка, осмотрен педиат-
ром  — впервые выявлена гепатоспленомегалия, 
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Подросток переведен под наблюдение во взрослую 
медицинскую сеть.

В  возрасте 24  лет пациент госпитализирован 
в стационар с жалобами на фебрильную лихорадку, 
пожелтение кожных покровов и склер, боли в пра-
вом подреберье. 

Лабораторно: тромбоцитопения (96×109/л), по-
вышение АСТ до 204,1-748,3 МЕ/л, АЛТ до 101,9-
1164,0 МЕ/л, общего билирубина до 45,9 мкмоль/л 
(прямая фракция — 20,7 мкмоль/л), С-реактивного 
белка до 164,03 мг/л. 

УЗИ ОБП: утолщение стенок желчных протоков, 
расширение их просвета, в полости желчного пузы-
ря гиперэхогенная взвесь. 

МР-признаки холедохоэктазии. 
В  связи с  выявленными признаками стенози-

рующего папиллита, билиарной гипертензии, ме-
ханической желтухи выполнена эндоскопическая 
атипичная папиллосфинктеротомия, стентирова-
ние холедоха. Получал антибактериальную, гепа-
то- и  гастропротекторную терапию, на фоне кото-
рой жалобы, синдром цитолиза, холестаза и воспа-
лительная активность были купированы. Выписан 
в удовлетворительном состоянии.

Обсуждение
В настоящее время сохраняется гиподиагностика 

ВФП ввиду слабой осведомленности о заболевании 
практикующих врачей. Проявления и  характер те-
чения патологии схожи с таковыми при циррозе пе-
чени (ЦП). Отличительными чертами ВФП являет-
ся относительная сохранность функции печени, не-
смотря на ее выраженные структурные изменения 
[4, 5]. При ВФП в  отличие от ЦП на первый план 
выходят признаки выраженной ПГ в  дошкольном 
и  младшем школьном возрасте, тогда как при ЦП 
на начальных этапах доминируют явления гепатита, 
коагулопатии и нарушения белково-  синтетической 
функции печени [3-6].

При ВФП одной из наиболее эффективных так-
тик является спленоренальное шунтирование "бок-
в-бок". Отдаленные результаты оперативных вме-
шательств демонстрируют регресс степени ВРВП 
и редкие случаи рецидивов, поэтому прогноз забо-
левания относительно благоприятный [2, 7].

Для диагностики ВФП необходим мультидисци-
плинарный подход с участием педиатров, гепатоло-
гов, врачей лучевой диагностики, эндоскопистов 
и детских хирургов для своевременного выявления 
ПГ и принятия решения о проведении оперативно-
го вмешательства, что позволит улучшить прогноз 
заболевания и предотвратить развитие угрожающих 
жизни осложнений. Важно помнить, что в  дина-
мике у  пациентов с  ВФП могут отмечаться эпизо-
ды билиарной гипертензии, что следует учитывать 
в клинической практике. 

в  связи с  чем госпитализирован в  стационар для 
дообследования.

Физикально: при перкуссии нижняя граница пе-
чени выступает на +1+7+12+5  см из-под края ре-
берной дуги, начиная с  правой среднеключичной 
линии, при пальпации печень "каменистой" плот-
ности, край бугристый, болезненный; пальпируется 
нижний полюс уплотненной селезенки.

Лабораторно: тромбоцитопения до 134×109/л 
(N:220-360×109/л), минимальное повышение АСТ 
до 76,3 МЕ/л (N:15-60 Ед/л). Данных за коагулопа-
тию не получено. Исключены вирусные гепатиты В 
и С, аутоиммунные поражения печени, первичный 
склерозирующий холангит, недостаточность аль-
фа1-антитрипсина, болезнь Вильсона и  наслед-
ственный гемохроматоз. 

УЗИ органов брюшной полости (ОБП): гепато-
мегалия (111 × 48 мм), спленомегалия (137 × 54 мм), 
необлитерированная пупочная вена диаметром 
7-8  мм с  активным кровотоком и  продолжающа-
яся параллельно надчревной поверхностной вене 
с устьем в бассейн внутренней подвздошной вены.

Фиброэластография печени: медиана плотно-
сти — 39,7 кПа (F4 — по шкале METAVIR). 

Гепатосцинтиграфия: диффузно-  очаговые изме-
нения печени, признаки снижения функции органа 
и ретикулоэндотелиальной системы, ПГ. 

Ангиография: внепеченочная форма ПГ.
МРТ ОБП: грубые структурные изменения па-

ренхимы печени, признаки холангита.
ЭГДС: ВРВП II степени, антральный гастрит. 
Учитывая результаты обследования, угрозу кро-

вотечения из ВРВП, принято решение о  прове-
дении оперативного вмешательства  — выполне-
на лапаротомия, спленоренальное шунтирование 
"бок-в-бок", биопсия печени. Послеоперационный 
период протекал без осложнений.

Морфологическое исследование гепатобиопта-
та: архитектоника печени нарушена, определяют-
ся широкие, плотные, коллагеновые тяжи с  боль-
шим количеством кистозно расширенных желчных 
протоков, окружающие неизмененные печеночные 
дольки, центральные вены сохранены, гепатоциты 
с  мелкозернистой цитоплазмой. Морфологическая 
картина характерна для ВФП. 

Впоследствии регулярно наблюдался в  педиа-
трическом федеральном центре, длительно полу-
чал курсы гепато- и  гастропротекторной терапии. 
Лабораторно сохранялась тенденция к  тромбо-
цитопении, синдрома цитолиза, холестаза, коагу-
лопатии не отмечалось. Результаты контрольных 
ЭГДС свидетельствовали об отсутствии данных за 
ВРВП. 

По данным УЗИ ОБП гепатоспленомегалия 
и гемодинамические признаки ПГ — без прогресси-
рования, спленоренальный анастомоз состоятелен. 
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037 ЭДТА-АССОЦИИРОВАННАЯ ПСЕВДОТРОМБОЦИТОПЕНИЯ 
(КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Ребровская М. М.
ФГБОУ ВО Ульяновский государственный университет, Ульяновск, Россия

Ложные лабораторные феномены нередко встречаются в  медицинской практике и  сбивают с  толку клиницистов, 
в  связи с  чем достаточно актуальным является критическое отношение практикующих врачей всех специальностей 
к данным вспомогательных методов диагностики. Полученные результаты необходимо соотносить с данными анамне-
за, жалоб, тщательно проведенного физикального осмотра, а также проводить дифференциальную диагностику между 
распространенными и редко встречающимися патологиями, учитывая существование ложных феноменов. 
В клиническом случае представлена пациентка с псевдотромбоцитопенией, ассоциированной с применением этилен-
диаминтетрауксусной кислоты (ЭДТА), рассмотрена тактика врача при обнаружении данного лабораторного феноме-
на, проведена дифференциальная диагностика с истинными тромбоцитопениями. 

Ключевые слова: ЭДТА, псевдотромбоцитопения, клинический случай.

Введение 
ЭДТА-ассоциированная псевдотромбоцитопе-

ния (ЭДТА-ПТП)  — лабораторный феномен, ха-
рактеризующийся обнаружением низкого уровня 
тромбоцитов в  крови. Согласно имеющимся ис-
следованиям, он встречается в равной степени как 
у  лиц с  хроническими заболеваниями, так и  в  от-
сутствие известной патологии. Распространенность 
составляет 1:1000, нет связи с  кровотечениями 
и тромбозами [1]. 

У  пациентов с  ЭДТА-ПТП в  венозной крови 
под дей ствием консерванта-  стабилизатора ЭДТА 
(этилендиаминтетрауксусная кислота) возника-
ет диссоциация субъединиц комплекса IIb/IIIa-
гликопротеинового рецептора тромбоцитов, изме-
няется его конформация и  обнажается закрытый 
ранее участок, с которым связываются специфиче-
ские антитела, что приводит к агрегации тромбоци-
тов и  как следствие, низкому показателю тромбо-
цитов в анализе крови [1].

Первые упоминания о  данном феномене об-
наруживаются в  исследованиях M. J. Mant (1975г.) 
и  R. Manthorpe (1981г.). Тогда распространенность 
его составляла до 1,2% в популяции. Было показа-
но, что ЭДТА-зависимая ПТП чаще встречается 
среди госпитализированных пациентов, чем среди 
амбулаторных [2]. N. Berkman и др. утверждают, что 
данный феномен возникает у лиц с аутоиммунны-
ми, онкологическими заболеваниями и патологией 
печени [3]. Исследование Американского общества 
клинической патологии показало роль перенесен-
ной новой коронавирусной инфекции COVID-19 
в  развитии ЭДТА-зависимой ПТП как преходя-
щей, так и существовавшей в отдаленном периоде, 
что позволило предположить её связь с  IgG и  IgM 
к SARS-CoV2 [4]. А. С. Поляков и соавт., в своей ра-
боте сделали вывод, что обнаружение данного фе-
номена не должно рассматриваться как предиктор 

развития каких-либо заболеваний, но такие лица 
подлежат наблюдению за показателями крови в ди-
намике [2]. 

Баженова Н. М. говорит о  наличии ЭДТА-ПТП 
у  пациентов с  неалкогольной жировой болезнью 
печени (НАЖБП) [5]. G. Trindade и  др. описыва-
ют случай ЭДТА-индуцированной псевдотробоци-
топении на фоне гепатолиенального шистосомоза 
Мансони [6]. Данные исследования показывают 
важную роль патологии печени и селезенки в пато-
генезе ложного феномена. 

Ввиду отсутствия четких рекомендаций для уста-
новления диагноза ЭДТА-зависимой ПТП можно 
выделить следующие критерии: 

1. Уровень тромбоцитов менее 100×10⁹/л в ана-
лизе крови.

2. Количество тромбоцитов, имеющее тенден-
цию к  прогрессивному снижению со временем 
в  пробах с  ЭДТА (чем больше время нахождения 
крови в пробирке с консервантом, тем выше агрега-
ция и тем ниже уровень тромбоцитов). 

3. Нормальный уровень тромбоцитов при руч-
ном подсчете в мазке крови по Фонио без консер-
ванта. 

4. Отсутствие проявлений геморрагического 
синдрома. 

5. Необходимо добавить критерий, который 
говорит о  возможной диагностической ошибке  — 
нормальные показатели других форменных эле-
ментов крови и гематокрита при резко сниженном 
количестве тромбоцитов, можно также учитывать 
нормальный показатель среднего объема тромбо-
цитов. 

Клинический случай
Пациентка Н., 62  лет в  рамках диспансерного 

наблюдения приглашена для проведения анали-
зов. По результатам общего анализа венозной кро-
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ви уровень тромбоцитов 41×10⁹/л при нормальных 
значениях других клеток крови, а  также значения 
гематокрита. Направлена к гематологу. Пациентка 
самостоятельно обратилась в  частную лаборато-
рию для повторного забора крови из вены, уро-
вень тромбоцитов — 17×10⁹/л. Уровень других кле-
ток крови, значение гематокрита соответствовали 
норме. 

Пациентка обратилась к врачу-  терапевту другой 
медицинской организации. При подробном физи-
кальном осмотре патологии не обнаружено. При 
опросе установлено отсут ствие у  пациентки жалоб 
на носовые, десневые и  другие кровотечения. Из 
анамнеза: артериальная гипертензия с 45 лет, сахар-
ный диабет 2 типа с 58 лет, перенесенная новая ко-
ронавирусная инфекция в ноябре 2021 г., сентябре 
2022 г. легкой степени в обоих случаях. Постоянно 
принимает препараты: метформин 500 мг+1000 мг, 
эналаприл 5 мг, индапамид 2,5 мг, метопролола тар-
трат 25 мг, аторвастатин 20 мг. 

В  лаборатории данного лечебного учреждения 
произведены забор крови из вены с использовани-
ем ЭДТА и забор капиллярной крови из пальца без 
применения консервантов. Приготовлены мазки 
капиллярной крови для подсчета тромбоцитов по 
Фонио. Определены Д-димер, показатели коагуло-
граммы, биохимические показатели крови, глики-
рованный гемоглобин, общий анализ мочи, кал на 
скрытую кровь, УЗИ органов брюшной полости. 

До сдачи пациенткой анализов был проведен 
обширный дифференциально-  диагностический 
поиск, были исключены: идиопатическая тром-
боцитопеническая пурпура, лекарственно- инду-
цированная, вакцин-  индуцированная тромбоцито-
пении, тяжелые патологии печени, онкологические 
заболевания. Из анамнеза известно, что введение 
нового лекарственного препарата или коррекция 
дозы прежних не производились в течение года, по-
следняя вакцинация полгода назад вакциной про-
тив новой коронавирусной инфекции SARS-CoV2. 
Полученные два раза подряд низкие уровни тром-
боцитов и отсутствие проявлений геморрагического 
синдрома заставили задуматься о поражении тром-
боцитарного звена гемостаза при нормальных плаз-
менных факторах, из-за чего в  клинике могло не 
быть кровотечений. 

Полученные результаты: количество тромбо-
цитов венозной крови с  использованием ЭДТА: 
11×10⁹/л. При подсчете по Фонио в  мазке капил-
лярной крови  — 372×10⁹/л. Коагулограмма в  пре-
делах нормы. Д-димер 203 нг/мл (норма до 250 нг/
мл). Гликированный гемоглобин 6,5. Креатинин 
76 ммоль/л, СКФ по CKD EPI 72,43 мл/мин/1,73 м2. 
Общий анализ мочи: норма. Кал на скрытую кровь 
отрицательный. УЗИ органов брюшной полости 
и почек: Жировой гепатоз. 

Результаты соответствуют указанным выше кри-
териям. Диагноз ЭДТА-ассоциированной псевдо-
тробоцитопении поставлен терапевтом совместно 
с заведующей отделением лабораторной диагности-
ки, позже подтверждён гематологом. Даны реко-
мендации динамического контроля уровня тромбо-
цитов с подсчетом в мазке по Фонио и показателей 
коагулограммы. 

Обсуждение
Причинами развития ЭДТА-зависимой ПТП 

у нашей пациентки могли быть неалкогольная жи-
ровая болезнь печени на фоне сахарного диабе-
та или перенесенная коронавирусная инфекция. 
Установить точный фактор развития заболевания 
сейчас не представляется возможным, но целесо-
образно наблюдение за течением имеющихся хро-
нических заболеваний, а также динамический кон-
троль показателей крови. 

Данный клинический случай показывает акту-
альность проблемы выявления ЭДТА-зависимой 
псевдотромбоцитопении. При получении низкого 
показателя количества тромбоцитов необходимо 
осуществлять их подсчет в  мазке крови по Фонио, 
что является эталонным и доступным методом диа-
гностики.

Существует проблема осведомленности врачей 
и  сотрудников лабораторий о  ложных диагности-
ческих феноменах. Необходима более тесная связь 
лаборатории и  лечащего врача. Важно отметить, 
что тщательный сбор анамнеза и  жалоб, полное 
физикальное обследование — неотъемлемые этапы 
диа гностики, позволяющие избежать тактических 
ошибок в лечении. Лабораторные и инструменталь-
ные диагностические методы нередко выдают ар-
тефакты, которые не укладываются в клиническую 
картину и анамнез, поэтому всегда должны подвер-
гаться критике со стороны врача. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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038 ГИГАНТСКАЯ МИКСОМА ЛЕВОГО ПРЕДСЕРДИЯ, 
ВЫЗВАВШАЯ ТЯЖЕЛЫЙ МИТРАЛЬНЫЙ СТЕНОЗ 
(КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Магамадов И. С.
ФГБОУ ВО "Северо-  Западный государственный медицинский университет им. И. И. Мечникова" Минздрава России, 
 Санкт- Петербург, Россия

Несмотря на доброкачественный характер миксомы, клинический прогноз у таких больных в отсутствие оперативного 
лечения часто неблагоприятный ввиду развития таких жизнеугрожающих осложнений, как эмболии и  обструкция 
митрального клапана, которые могут развиваться внезапно и маскироваться под другие состояния. 
Мужчина 40  лет, без предшествующего медицинского анамнеза, госпитализирован в  отделение острых отравлений 
с жалобами на тяжелую одышку в покое, вызванную задымлением рабочего помещения с предварительным диагнозом: 
"Острое отравление угарным газом и продуктами горения тяжелой степени". Карбоксигемоглобин был незначительно 
повышен до 14%. Эхокардиография выявила мобильное образование в левом предсердии размерами 60 на 34 мм на 
короткой ножке, фиксированной к межпредсердной перегородке в области овальной ямки. Образование обтурирова-
ло приносящий тракт левого желудочка формируя тяжелый митральный стеноз со средним градиентом 11 мм рт.ст., 
расчетное давление в легочной артерии составляло 79 мм рт.ст. Проведена экстренная хирургическая резекция обра-
зования с  последующей пластикой межпредсердной перегородки аутоперикардиальной заплатой. Гистологический 
анализ подтвердил диагноз миксомы. 
Миксомы являются наиболее распространенной первичной опухолью сердца, но обструкция приносящего тракта 
левого желудочка встречается нечасто и может быть динамической. Чем больше размер, тем хуже прогноз и результат. 
Хирургическое вмешательство является единственным методом лечения, а эхокардиография основным методом диа-
гностики.

Ключевые слова: клинический случай, миксома, митральный стеноз, отравление угарным газом.

Введение
Миксома — это наиболее часто встречаемая до-

брокачественная опухоль сердца [1]. Несмотря на 
доброкачественный характер опухоли, клиниче-
ский прогноз у  таких больных в  отсутствие опера-

тивного лечения часто неблагоприятный ввиду раз-
вития таких жизнеугрожающих осложнений, как 
эмболии и обструкция митрального клапана, кото-
рые могут развиваться внезапно и  маскироваться 
под другие состояния [2].

Временная шкала
День 0
09:55 

Мужчина 40 лет, бездомный, без анамнеза сердечно-  сосудистых заболеваний после задымления рабочего 
помещения поступил с жалобами на одышку в покое

День 0
13:00 

По данным эхокардиография выявила мобильное образование в левом предсердии размерами 60 на 34 мм 
на короткой ножке, фиксированной к межпредсердной перегородке в области овальной ямки, обтурирующие 
приносящий тракт левого желудочка формируя тяжелый митральный стеноз

День 0
16:20

Проведена экстренная хирургическая операция: резекция новообразования левого предсердия с последующей 
пластикой межпредсердной перегородки аутоперикардиальной заплатой. Гистологический анализ подтвердил 
диагноз миксомы.

День 12 Пациент выписан на амбулаторный этап наблюдения

Клинический случай
Мужчина 40  лет, бездомный, без анамнеза 

сердечно-  сосудистых заболеваний после задымле-
ния рабочего помещения поступил с  жалобами на 
одышку в покое. 

Результаты физикального осмотра: при осмо-
тре отмечалось побледнение кожных покровов, 
цианоз носогубного треугольника и  акроцианоз. 
Отмечалась синусовая тахикардия 108 ударов в ми-
нуту, артериальное давление 110/70  мм рт.ст. Над 

легочной артерий аускультативно выслушивался 
акцент II тона. Дыхание было частым, 28 в минуту, 
аускультативно ослабленным в нижних отделах. 

Предварительный диагноз: острое отравление 
угарным газом и продуктами горения тяжелой сте-
пени.

Диагностическая оценка: карбоксигемоглобин 
в крови: 14% (норма 0,5-1,5%). По данным газового 
обмена артериальной крови отмечался метаболиче-
ский ацидоз рН-7,25, дефицит оснований BE(act)- 



МАТЕРИАЛЫ КОНФЕРЕНЦИИ

Кардиоваскулярная терапия и профилактика 2024;23(5S):1-106 doi:10.15829/1728-8800-2024-5S 93

 

и  рабдомиомы [3]. Около 70% всех миксом возни-
кают в левом предсердии, 20% — в правом предсер-
дии, а 5% могут присут ствовать в обоих предсерди-
ях. Размер варьируется от 1 до 15 см [4].

Эхокардиография остается основным и общедо-
ступным инструментом в диагностике образований 
сердца, поскольку, помимо характеристики изобра-
жения, она дает нам информацию о  влиянии об-
разования на внутрисердечную гемодинамику, как 
у нашего пациента, где гемодинамические измене-
ния были следствием больших размеров миксомы. 

Основным методом лечения миксомы сердца, 
независимо от ее размера, является хирургическая 
резекция. При миксомах левого предсердия резек-
цию обычно проводят через межпредсердную пере-
городку;  однако в  некоторых случаях, поскольку 
миксома чаще всего прилегает к  межпредсердной 
перегородке, необходимо выполнить тотальную ре-
зекцию овальной ямки и  реконструктивную пла-
стику перегородки [5]. Хирургическая вмешатель-
ство при миксоме сердца имеет низкую частоту по-
слеоперационных осложнений [6]. 

Заключение
Особенностью представленного случая, является 

длительное бессимптомное течение с последующей 
манифестацией под маской острой дыхательной 
недостаточности, вызванной легким отравлением 
угарным газом. Использование эхокардиографии 
позволило диагностировать гигантскую миксо-
му, заполняющую практически все левое предсер-
дие и  формирующее тяжелый митральный стеноз. 
Экстренное оперативное вмешательство позволило 
предотвратить летальный исход. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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(-4,6  ммоль/л), HCO3- 22,4  ммоль/л, тканевая ги-
поксия (лактат 4 mmol/l). Компенсированный ды-
хательный алкалом pCO2- 51,5 мм рт.ст.

Трансторакальная эхокардиография: мобильное 
объемное образование 60 на 34 мм в левом предсер-
дии, крепившееся к  межпредсердной перегородке, 
обтурирующая митральный клапан со средним гра-
диентом 11 мм рт.ст. Расчетное давление в легочной 
артерии составляло 79 мм рт.ст. 

МСКТ грудной клетки: КТ-картина двусто-
роннего гидроторакса. Эмфизема S1, S2 правого 
легкого. Внутригрудная лимфаденопатия. Гидро-
перикард. Участки гиповентиляции в  задних отде-
лах нижней доли правого легкого.

УЗИ ОБП: Свободная жидкость в брюшной по-
лости, малом тазу, плевральных полостях с  обеих 
сторон. Диффузные изменения печени, поджелу-
дочной железы. 

Клинический диагноз: миксома левого предсер-
дия с  обструкцией митрального клапана с  форми-
рованием тяжелого стеноза. 

Дифференциальная диагностика: тяжесть состо-
яния обуславливалась тяжелым митральным стено-
зом, учитывая несоответствие тяжести дыхательной 
недостаточности и легкой степени отравления угар-
ным газом по данным лабораторных анализов крови.

Медицинские вмешательства: экстренная хирур-
гическая резекция новообразования левого пред-
сердия с  последующей пластикой межпредсердной 
перегородки аутоперикардиальной заплатой.

Динамика и исходы: в 09:55 после первоначаль-
ного обследования пациента и  выявления несоот-
ветствия тяжести состояния степени отравления 
угарным газом, в 13:00 была выполнена эхокардио-
графия, которая выявила мобильное объемное об-
разование 60 на 34 мм в левом предсердии крепив-
шееся к  межпредсердной перегородке и  обтуриру-
ющая митральный клапан со средним градиентом 
11 мм рт.ст. Расчетное давление в легочной артерии 
составляло 79 мм рт.ст. В 16:20 выполнено экстрен-
ное хирургическое вмешательство для резекции но-
вообразования левого предсердия с  последующей 
пластикой межпредсердной перегородки аутопе-
рикардиальной заплатой. Послеоперационный пе-
риод протекал без осложнений. На 12 сутки после 
операции пациент выписан амбулаторный этап на-
блюдения.

Обсуждение
Первичные опухоли сердца  — это преимуще-

ственно доброкачественные опухоли и  в  50% слу-
чаев это миксома серд ца. Остальные соответствуют 
папиллярным фиброэластомам (26%), фибромам 
(6%), липомам (4%) и  другим, включая кальцини-
рованные опухоли, гемангиомы, тератомы, кисты 
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Введение
Гипогликемический синдром  — симптомоком-

плекс, развивающийся вследствие дисбаланса в си-
стеме поддержания уровня глюкозы крови с  раз-
витием гипогликемии и  купирующийся введени-
ем глюкозы. Хроническая гипогликемия приводит 
к  необратимым изменениям в  ЦНС, а  вынужден-
ный частый прием пищи с  высоким содержанием 
легкоусвояемых углеводов  — к  увеличению массы 
тела вплоть до развития морбидного ожирения [1, 
4]. Одной из причин панкреатогенной гипоглике-
мии у пациентов без сахарного диабета является ин-
сулинома [2, 3, 5].

В  данной работе описан клинический случай 
поздней диа гностики инсулиномы с  локализацией 
очага в головке поджелудочной железы у пациентки 
67  лет. Заболевание манифестировало под маской 
повышения артериального давления и частых син-
копальных состояний в анамнезе.

Клинический случай
Пациентка Е., 67  лет, госпитализирована в  те-

рапевтическое отделение ЧУЗ КБ РЖД Медицина 
г.  Самары с  диагнозом гипертонический криз, ги-
погликемическое состояние для обследования 
и определения тактики лечения.

Анамнез заболевания: с  2017 г. отмечает перио-
дически гипогликемические состояния со сниже-
нием глюкозы крови до 2,8 ммоль/л, поэтому пово-
ду не раз находилась на лечение в неврологическом 
отделение с  диагнозом дисциркуляторная энцефа-
лопатия. Во время очередного приступа потери со-
знания: уровень глюкозы 2,3 ммоль/л артериальное 
давление 180 и  100  мм рт.ст., пациентка была до-
ставлена в  неврологическое отделение, выполнено 
компьютерная томография головного мозга, дан-
ных за ОНМК нет. Рекомендовано госпитализация 
в терапевтическое отделение. 

Во время госпитализации с  диагнозом зафик-
сировано гипогликемическое состояние сопрово-
ждающиеся потливостью, дезориентацией, психо-
моторным возбуждением уровень глюкозы крови 
по глюкоментрию 1.8  ммоль/. Выполнены допол-
нительные лабораторно-  инструментальные методы 
исследования: гликемический профиль в  течение 
дня в динамике (в 8.00 ч, 11.00 ч, и 15.00 ч соответ-

ственно): 2,66-3,28-6,16  ммоль/л; гликированный 
гемоглобин: 4,8%. Гормоны крови: С-пептид  — 
3,33 нг/мл (референсные значения 0,79-5,19 нг/
мл; натощак), инсулин — 15,0 мкМЕ/мл (референс-
ные значения 2,70-10,40 мкМЕ/мл). УЗИ органов 
брюшной полости. Заключение: эхопризнаки об-
разования головки поджелудочной железы разме-
ром 11  мм. На основании объективных, клинико- 
диагностических и  лабораторных данных был вы-
ставлен диагноз: suspicio головки поджелудочной 
железы. Пациентка выписана из терапевтического 
отделения для до обследования в условиях онколо-
гического диспансера. В рамках обследования в ус-
ловиях онкологического диспансера выполнено КТ 
ОБП: признаки объемного образования тела под-
желудочной железы. КТ-ангиография ОБП с  вну-
тривенным болюсным контрастированием: печень 
не увеличена, структура неоднородная. Селезенка 
неоднородная с  наличием диффузно расположен-
ных гиподенсивных зон. Поджелудочная железа не 
увеличена, атрофичная, контуры четкие, структура 
неоднородная. Панкреатический проток не расши-
рен. Парапанкреатическая клетчатка не инфиль-
трирована. Лимфатические узлы брюшной поло-
сти не увеличены. Свободная жидкость в брюшной 
полости не обнаружена. Проведено оперативное 
вмешательство: дистальная резекция поджелудоч-
ной железы. Мобилизована поджелудочная желе-
за, на границе головки и  тела определено объем-
ное образование 1,5  см в  диаметре. Проведена ре-
зекция головки и  тела поджелудочной железы. 
Гистологическое исследование: диффузная гипер-
плазия островкового аппарата поджелудочной же-
лезы.

Представленный клинический случай демон-
стрирует низкую информированность врачей ши-
рокого круга специальностей (врачи скорой помо-
щи, неврологи, терапевты) о  синдроме гипоглике-
мии привела к  поздней диагностике инсулиномы 
у женщины в возрасте 67 лет. Длительно персисти-
рующая гипогликемия повлекла за собой прогрес-
сирование энцефалопатии 

Необходимо рекомендовать консультацию 
врача-  эндокринолога при сочетании клинических 
симптомов гипогликемии, купирующихся после 
внутривенного введения 40%-го раствора глюкозы, 
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со снижением уровня глюкозы плазмы крови менее 
2,2 ммоль/л.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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В данном тезисе представлен совершенно уникальный случай гигантского пролапса колостомы у 61-летней женщины. 
В декабре 2007 г. была выполнена симптоматическая операция: двухствольная петлевая колостомия, якобы по поводу 
запущенного (морфологически не верифицированного) рака прямой кишки). Спустя 3 года после операции сформи-
ровался пролапс приводящей кишки через стому более 50 см, сопровождавшийся большой парастомальной грыжей, 
в составе грыжевого мешка приводящее и отводящее колено сигмовидной кишки, с которыми плотно спаяна петля 
подвздошной кишки. Только в октябре 2017 г. пациентка обратилась в ГБУЗ РМ "РОД". Произведена резекция коло-
стомы "en block" c грыжевым мешком и  сегментом подвздошной кишки. Послеоперационный период осложнился 
острым илеофеморальным тромбозом справа, с флотирующим тромбом в дистальном отделе НПВ.

Ключевые слова: клинический случай, гигантский пролапс колостомы, рак прямой кишки, абдоминальная хирургия, 
парастомальная грыжа, анализ причин врачебной ошибки.

Введение
Правильное формирование колостомы являет-

ся одной из наиболее значимых проблем абдоми-
нальной хирургии и  колопроктологии, в  частно-
сти, т.к. риск осложнений при данном оператив-
ном вмешательстве все еще остается очень высок. 
Особенно опасно образование параколостомиче-
ской грыжи совместно с пролапсом. При длитель-

ном существовании происходит рубцовое сужение 
выходного отверстия кишки, а в дальнейшем и тя-
желая кишечная непроходимость. В  данном те-
зисе приводится редчайший клинический случай 
осложнения, вызванного формированием гигант-
ской колостомы у пациентки, находившейся на ле-
чении в  ГБУЗ РМ "Республиканский онкологиче-
ский диспансер".

Временная шкала
 

Клинический случай
Мы наблюдали пациентку М-ву 1957 г.р. (61 год), 

жительницу Темниковского района Республики 
Мордовия, обратившуюся в ГБУЗ РМ "РОД" в ноя-
бре 2006 г. При ректоскопии на 8 см выявлена "сте-
нозирующая просвет "полиповидная" опухоль" пря-
мой кишки. Ирригоскопия от 01.12.2006 — бластома 
верхнеампулярного отдела прямой кишки. Осмотр 
гинеколога: миома тела матки, эндометриоз. 
Морфологически злокачественный процесс не был 

верифицирован: "элементы воспаления". Получила 
паллиативный курс ДЛТ 24 Гр. 

В  декабре 2007 г. был констатирован запущен-
ный (IV стадия) рак прямой кишки — боли (тенез-
мы), похудание. Направлена на симптоматическую 
операцию — колостомию (получила I группу инва-
лидности) в городскую больницу г. Саранска. Была 
наложена двухствольная петлевая колостома. 

Через три года после операции  — формирова-
ние огромной парастомальной грыжи и гигантский 
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Обсуждение
В  данном клиническом случае анализирует-

ся наблюдение, которое характеризуется наличи-
ем серьезных тактических ошибок: а) отсутствие 
морфологической верификации процесса; б) от-
сутствие квалифицированного динамического на-
блюдения за больной; в) отсутствие комплаетно-
сти самой пациентки; г) технические ошибки при 
формировании колостомы, приведшие к  гигант-
ским размерам выпавшей колостомы, наруша-
ющим привычный образ тела человека. Пролапс 
кишечника значительно ухудшает качество жизни 
больного, поэтому необходимо правильное выпол-
нение техники наложения колостомы, вовремя на-
чатое лечение и  аде кватная поддерживающая те-
рапия.

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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пролапс кишки. С 2010 г. до 2017 г. в ГБУЗ РМ РОД 
за медицинской помощью не обращалась. 

30.10.2017 (спустя 10 лет после первой операции) 
в ГБУЗ РМ РОД выполнена лапаротомия, резекция 
петли тонкой кишки, резекция колостомы, ушива-
ние дистального конца, формирование одностволь-
ной колостомы, пластика грыжи. В  брюшной по-
лости серозного характера выпот до 100 мл, осушен, 
взят на цитологическое исследование (цитологиче-
ски — эритроциты, лимфоциты, нейтрофилы, про-
лиферирующие клетки мезотелия). Признаков опу-
холевого процесса ни в брюшной полости, ни в ма-
лом тазу не выявлено. В  составе грыжевого мешка 
приводящее и отводящее колено сигмовидной киш-
ки, с  которыми интимно спаяна петля подвздош-
ной кишки на расстоянии 10  см от илеоцекально-
го угла. Принято решение произвести резекцию 
колостомы en block c грыжевым мешком и сегмен-
том подвздошной кишки. Макропрепарат: в  резе-
цированном участке стомы и  в  составе грыжевого 
мешка приводящее и  отводящее колено сигмовид-
ной кишки, в  едином рубцовом процессе резеци-
рованная петля подвздошной кишки. Гистология 
№ 11739-47 от 01.11.2017  — "в стенке сигмовидной 
ободочной кишки диффузная полиморфноклеточ-
ная воспалительная инфильтрация, тубулярные 
аденомы". Послеоперационный период (на 8-е сут-
ки) осложнился острым илеофеморальным тромбо-
зом справа, с флотирующим тромбом в дистальном 
отделе НПВ, потребовавшим имплантации кава-
фильтра от 08.11.2017. Плановая операция отложена. 
18.07.2018 в  ГБУЗ РМ "РОД" выполнена надвлага-
лищная ампутация матки с  придатками и  рекон-
струкция колостомы. Попытка реконструктивно- 
восстановительной операции на толстой кишке 
из-за склерозирования, атрофии и стенозирования 
отключенной прямой кишки отложена. В  течение 
2-х лет на осмотр вновь не приходила. Диагноз рака 
прямой кишки был снят. Пациентка переведена на 
II гр. инвалидности.
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041 ЛЕКАРСТВЕННО-ИНДУЦИРОВАННОЕ ПОРАЖЕНИЕ 
ПЕЧЕНИ У ПАЦИЕНТА С КОМПОЗИТНОЙ ЛИМФОМОЙ 
(КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Стамболцян В. Ш., Оганезова И. А.
ФГБОУ ВО "Северо-  Западный государственный медицинский университет им. И. И. Мечникова" Минздрава России, 
 Санкт- Петербург, Россия
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Клинический случай лекарственно-  индуцированного поражения печени (ЛИПП) у пациента с композитной лимфо-
мой на фоне проведения индивидуальной схемы полихимио терапии (ПХТ).

Ключевые слова: лекарственно-  индуцированное поражение печени, композитная лимфома, полихимиотерапия, анти-
бактериальные препараты, клинический случай.

Введение
Одним из наиболее распространенных побочных 

эффектов, связанных с  приемом лекарственных 
средств, является гепатотоксичность. К настоящему 
времени подтверждена роль более 1300 лекарствен-
ных средств (ЛС), пищевых добавок и  раститель-
ных продуктов в  развитии ЛИПП. Наиболее часто 
"виновниками" повреждения печени являются ан-
тибактериальные препараты, иммунодепрессанты, 

статины и  др. Тяжесть ЛИПП варьирует от легкой 
до крайне тяжелой: 11% случаев острой печеночной 
недостаточности обусловлены приемом ЛС. По дан-
ным проспективных исследований, летальность/
потребность в  трансплантации печени развивает-
ся в  3,7-11% зарегистрированных случаев ЛИПП. 
Хронические поражения печени и  цирроз печени, 
ассоциированные с  приемом ЛС, составляют 2% 
и являются причиной 40 000 смертей в год. 

Временная шкала

 

Клинический случай
Пациент 72  лет с  астеническим синдромом, 

в  мае 2022  г. отметил появление безболезненного 
образования в левой паховой области, а также по-
вышенную ночную потливость, потерю массы те-
ла (5 кг за 3 месяца). По данным УЗИ мягких тка-
ней выявлены гипоэхогенные лимфоузлы округлой 
формы передней поверхности правого бедра, с на-
рушением дифференцировки, ровными контурами 
(57×47 мм, 49×42 мм, 18×9 мм). При ПЭТ-КТ всего 
тела с  18-ФДГ выявлены множественные метабо-

лически активные лимфоузлы выше и  ниже уров-
ня диафрагмы, увеличение печени в размерах (КВР 
правой доли 204  мм). При выполнении биопсии 
лимфоузла найдены многочисленные многоядер-
ные клетки типа Березовского-  Штернберга-  Рид 
и клетки Ходжкина. Пациенту на основании полу-
ченных данных установлен диагноз: Классическая 
лимфома Ходжкина, смешанно-  клеточный ва-
риант (био псия от 10.10.2022, ИГХ от 20.10.2022) 
III  В  ст. с  поражением шейных, надключичных, 
внутригрудных, внутрибрюшных, паховых лимфа-
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тических узлов, IPS 4 балла. Осложнение: Синдром 
опухолевой интоксикации. Постцитостатическая 
цитопения (анемия средней степени, тромбо-
цитопения легкой степени, нейтропения сред-
ней степени тяжести). В  ноябре 2022 г. иници-
ирована ПХТ по схеме "PVAG" №1: гемцитабин, 
доксорубицин, винкристин, пред низолон, по-
мимо этого, проводилась антибактериальная 
(сульфаметоксазол+триметоприм, ципрофлокса-
цин), противовирусная (ацикловир), противогриб-
ковая терапия (флуконазол), колониестимулирую-
щий фактор (лейкостим). По лабораторным дан-
ным печеночные маркеры находились в  пределах 
референсных значений. Однако, клиницисты на 
основании имеющихся данных, такие как разная 
степень накопления радиофармпрепарата в  раз-
личных лимфатических узлах по данным ПЭТ-
КТ, данные трепанобиопсии (лимфома из клеток 
зоны мантии), иммуногистохимические данные 
био псии лимфоузла (смешано-  клеточный вариант 
лимфомы) в  ноябре 2022 г. пересмотрели диагноз 
и  провели трансформацию: Композитная лимфо-
ма: Лимфома Ходжкина — смешано-  клеточный ва-
риант + Лимфома из клеток зоны мантии. С  уче-
том полученных новых данных, проводился подбор 
индивидуальной схемы ПХТ (с целью воздействия 
на оба лимфопролиферативных заболевания) по 
схеме "R-BAC-N": Ритуксимаб + Ниволумаб + 
Бендамустин + Цитарабин. На фоне проводимой 
терапии у  пациента зафиксирован эпизод лихо-
радки до 39.5 С, найден Staphylococcus haemolyticus 
при проведении бронхоальвеолярного лаважа, вы-
сев Аspergillus sydowii. К  терапии добавлены анти-
бактериальные (ванкомицин, ципрофлоксацин, 
бисептол) и противогрибковые (вориконазол) пре-
параты. При контроле лабораторных показателей 
на фоне лечения у  пациента впервые отмечены 
синдромы цитолиза (повышение уровня АЛТ до 
6  ВГН, АСТ до 7  ВГН), холестаза (ГГТП 24  ВГН, 
ЩФ 4  ВГН, общий билирубин до 20  ВГН), гипо-
альбуминемия (24,6 г/л). 

Пациент консультирован гастроэнтерологом. 
Рекомендовано проведение скрининга вирусных 
гепатитов (отрицательно), скрининг аутоиммунных 
заболеваний печени (маркеров аутовоспалительно-
го процесса не получено), МРХПГ (убедительных 
данных за наличие патологических изменений жел-
чевыводящий путей не выявлено). На основании 
полученных результатов исследований, а также при-
менения вспомогательного инструмента для диа-
гностики ЛИПП-шкале CIOMS/RUCAM, состоя-
ние расценено как токсическое поражение печени 
(алиментарный+ лекарственно-  индуцированный 
генез), высокая биохимическая активность, 6 бал-
лов по шкале CIOMS/RUCAM, смешанный тип. По 
рекомендациям гастроэнтеролога пациенту прово-

дилась детоксикационная терапия (инфузионная 
терапия, реамберин), препараты урсодезоксихо-
левой кислоты (УДХК), коррекция гипоальбуми-
немии. На фоне терапии наблюдалось снижение 
уровня цитолиза (АЛТ до 1,8  ВГН, АСТ 1,8  ВГН), 
холестаза (ГГТП до 12  ВГН, ЩФ до 2,6  ВГН), что 
позволило продолжить ПХТ согласно ранее приня-
тому плану лечения. 

Клинический заключительный диагноз: ток-
сическое поражение печени (алиментарный+ 
лекарственно-  индуцированный генез), высокая 
биохимическая активность, 6 баллов по шкале 
CIOMS/RUCAM*, смешанный тип.

Композитная лимфома: Классическая лимфома 
Ходжкина, смешано-  клеточный вариант (биопсия 
от 10.10.2022, ИГХ от 20.10.2022) IPS 4 балла, А, С, 
D факторы риска по GHSG + Лимфома из клеток 
зоны мантии, MIPI — 6.5 баллов (высокий риск) III 
В ст.

Обсуждение
Принципы лечения ЛИПП, согласно современ-

ным рекомендациям, в  первую очередь заключа-
ются в  отмене подозреваемого препарата, а  также 
проведении специфической (N-ацетил L-цистеин, 
L-карнитин, холестирамин) и  неспецифической 
(УДХК, бициклол, ремаксол) терапии. Для оценки 
риска развития серьезных, потенциально летальных 
случаев ЛИПП служит закон Хая (Hy’s Law): соче-
тание гепатоцеллюлярного повреждения и желтухи 
(билирубин >2 ВГН) в отсутствие других причин ги-
пербилирубинемии в  10% случаев приводит к  раз-
витию острой печеночной недостаточности и смер-
ти больного, в  старших возрастных группах пока-
затель летальности может достигать 50%. Рассчитав 
прогнозы для пациента в представленном клиниче-
ском случае было получен высокий риск 6 месячной 
летальности.

Данный клинический пример демонстрирует 
сложность выбора дальнейшего алгоритма ведения 
пациентов в связи с невозможностью отмены либо 
замены препаратов, использованных в  схеме ПХТ, 
а  также антибактериальных и  противогрибковых 
препаратов. Клинический случай подмечает необ-
ходимость персонализированного подхода к  диа-
гностике и выбору терапии пациентам данной кате-
гории с неблагоприятным прогнозом. 

Информированное согласие на публикацию 
описания клинического случая и  использования 
медицинских данных в научных целях получено.
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042 ЖИЗНЕУГРОЖАЮЩЕЕ НАРУШЕНИЕ ПРОВОДИМОСТИ 
СЕРДЦА У ЗДОРОВОГО ПАЦИЕНТА (КЛИНИЧЕСКИЙ 
СЛУЧАЙ). БИОДОБАВКИ И АТРИОВЕНТРИКУЛЯРНАЯ 
БЛОКАДА 3 СТЕПЕНИ, ЧТО ОБЩЕГО? 

Лобачев И. М.
ФГБУ "Национальный медицинский исследовательский центр терапии и профилактической медицины" Минздрава России, 
Москва, Россия

Клинический случай
Мужчина спортивного телосложения 42  лет до-

ставлен в  шоковый зал кардиореанимации брига-
дой скорой медицинской помощи (СМП) с  жало-
бами на чувство кома в груди, избыточную салива-
цию, отрыжку, чувство страха в  16.09.2023 в  16:30.

Из анамнеза известно, что вышеописанные жа-
лобы появились на фоне полного благополучия по-
сле приёма стакана воды около 12:00, в связи с со-
хранением жалоб, появления страха смерти вызвал 
бригаду СМП.

По данным физикального осмотра общее со-
стояние тяжелое, кожный покров физиологической 
окраски, в  легких дыхание везикулярное, ЧДД 17 
в  минуту, АД 128/73  мм рт.ст., тоны сердца ясные, 
ритмичные, ЧСС 39 уд/мин, живот при пальпации 
безболезненный. 

На ЭКГ: ритм синусовый с ЧСС 38 ударов в ми-
нуту, полная атриовентрикулярная блокада 3 степе-
ни, без острой очаговой патологии.

В  связи с  брадикардией на фоне АВ-3 блокады 
пациенту установлен временный электрокардио-
стимулятор.

В  связи с  клинической картиной, нарушением 
ритма серд ца пациенту проведена диагностическая 
коронароангио графия  — коронарные артерии ин-
тактны.

В блоке кардиореанимации при более детальном 
расспросе анамнез дополнен: жалобы появились 
после приема воды с горстью биодобавок: витамин-
ный комплекс, пробиотики, капсулы Zx и Se.

Пациенту проведена компьютерная томография 
органов грудной клетки: В  просвете дистальной 
трети пищевода (непосредственно перед кардио-
эзофагеальным переходом) определяется инород-
ное тело размерами 8×14×14  мм (по форме напо-
минает таблетку).

Состояние расценено как спазм пищевода, вы-
званный раздражающими слизистую капсулами 
биодобавок. Проведено промывание желудка, по 
результатам которого на прикроватном кардиомо-
ниторе отмечается восстановление синусового рит-
ма в течении 5 минут, купирование жалоб. На сле-
дующий день пациент выписан в удовлетворитель-
ном состоянии из стационара.

Обсуждение
Детальный сбор анамнеза, акцент на жалобах 

пациента на гиперсаливацию и  отрыжку могли бы 
выбрать наиболее оптимальный путь диагностики 
и лечения с меньшим риском осложнений. 

Заключение
Таким образом, при дифференциальной диа-

гностике причин нарушения проводимости серд-
ца необходимо обращать пристальное внимание на 
особенности клинической картины, детали анам-
неза и сопоставлять данные с результатами инстру-
ментальных методов исследований. Также данный 
клинический случай показывает, что, иногда, даже 
простые медицинские манипуляции способны ре-
шить сложные клинические проблемы.
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