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Случай из практики

Болезнь Мюнхеймера (прогрессирующий осси-
фицирующий миозит, параоссальная гетеротопи-
ческая оссификация, прогрессирующая оссифи-
цирующая фибродисплазия) – метапластический 
процесс, при котором происходит обызвествле-
ние, а в последующем истинное окостенение 
соединительнотканных прослоек в толще мышц, 
фасций, апоневрозов и сухожилий [1, 3, 4, 8]. Па-
тология является исключительно редкой и встре-
чается приблизительно в 1 случае на 2 миллиона 
человек. В настоящее время в мире насчитывает-
ся около 600 больных с синдромом Мюнхеймера. 
Так, в США под наблюдением всего лишь около 
150 пациентов с данной патологией [4]. Заболе-
вание имеет аутосомно-доминантный тип насле-
дования и не имеет половой, расовой и этничес-
кой предрасположенности. Имеются данные, что 
чаще страдают дети в возрасте от 3 до 4 лет [2, 5, 
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7, 8]. Считается, что у больных с синдромом Мюн-
хеймера в длинном плече четвертой хромосомы 
картирован ген, ответственный за гиперпродук-
цию морфогенного белка кости в клетках оссифи-
катов и лимфатических клетках [5, 6, 7]. Диффе-
ренциальную диагностику необходимо проводить 
как с доброкачественными, так и со злокачествен-
ными новообразованиями костей и мягких тканей, 
преимущественно саркомами [2, 3, 8]. Лечение 
малоэффективно и в настоящее время является 
симптоматическим [4, 8]. С открытием «причинно-
го» гена стало возможным понимание патогенеза 
заболевания. Перспективными являются методы 
лечения, непосредственно воздействующие на 
геном, но на данный момент они находятся на 
стадии предварительных лабораторных исследо-
ваний и не применяются в клинической практике 
[5, 6, 7]. Прогноз безнадежный. Летальный исход 
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обычно наступает либо вследствие легочной ин-
фекции (из-за ухудшения легочной вентиляции по 
причине поражения межреберных мышц), либо 
вследствие истощения (по причине окостенения 
жевательной и глотательной мускулатуры) [1, 3, 
4, 6, 8].

Приводим клинический случай искусственного 
прерывания беременности по медицинским пока-
заниям у пациентки с синдромом Мюнхеймера.

Пациентка О., 24 лет, поступила в I гинекологичес-
кое отделение ФГУ «ИвНИИ МиД им. В. Н. Город-
кова» Минздравсоцразвития России 24.10.11 г. 
по направлению департамента здравоохранения 
Тамбовской области с диагнозом: «Беременность 
сроком 7 недель. Оссифицирующий прогрессиру-
ющий миозит» с целью прерывания беременнос-
ти по медицинским показаниям. 

Страдает болезнью Мюнхеймера с 1995 г., когда 
заболевание было диагностировано в НИИ дет-
ской онкологии и гематологии Российского онко-
логического научного центра им. Н. Н. Блохина 
РАМН (г. Москва). В настоящее время является 
инвалидом I группы. Специфического лечения на 
момент поступления не получает.

Считает себя беременной после выполнения 
стрип-теста на хорионический гонадотропин. 
С 14 октября беспокоят кровянистые выделения 
из половых путей, в течение последней недели 
отмечает ухудшение как общего состояния, так и 
двигательных способностей (стали более ограни-
ченными и болезненными). Обратилась в консуль-
тацию по месту жительства. Рекомендовано УЗИ 
органов малого таза ввиду крайней сложности 
гинекологического осмотра. На УЗИ от 17.10.11 г. 
выявлены эхографические признаки прогресси-
рующей маточной беременности сроком 6 не-
дель. Пациентка направлена в гинекологическую 
клинику ИвНИИ МиД им. В. Н. Городкова для пре-
рывания беременности в условиях стационара. 
Менструальная функция: мenarhe в 15 лет, мен-
струальный цикл установился сразу, составляет 
28–30 дней, продолжительность кровотечений – 
не более 10 дней, умеренные, безболезненные, 
последняя менструация 28.08.10 г. (в срок). Поло-
вая жизнь с 23 лет, вне брака, без контрацепции. 

Гинекологические заболевания отрицает. Экстра-
генитальные заболевания: хронический бронхит. 
Оперативные вмешательства, травмы, аллерги-
ческие реакции и гемотрансфузии отрицает. 

При поступлении в клинику общее состояние 
средней степени тяжести. Передвигается с тру-
дом, с помощью матери. Сознание ясное. Эмо-
ционально лабильна. Телосложение астеничное. 
Рост – 155 см. Вес – 50 кг. Индекс массы тела – 

21 кг/м2. Кожа и видимые слизистые обычной ок-
раски. Периферические лимфоузлы не увеличе-
ны. Дыхание везикулярное, 17 в минуту, хрипов 
нет. Тоны сердца ясные, ритмичные, шумов нет. 
Пульс – 78 уд./мин, удовлетворительный. Ар-
териальное давление – 120/80 мм рт. ст. Язык 
влажный, чистый. Живот не вздут, мягкий, безбо-
лезненный во всех отделах при пальпации. Сим-
птомов раздражения брюшины нет. Печень не 
увеличена. Селезенка не пальпируется. Симптом 
Пастернацкого отрицательный с обеих сторон.

Костно-мышечная система: мышцы развиты, при 
пальпации плотные на ощупь. Контрактуры ви-
сочно-нижнечелюстного сустава, рот открыва-
ется на 1 см. Активные и пассивные движения в 
шейном, грудном и поясничных отделах позво-
ночника отсутствуют, «поза просителя». Сгиба-
тельные контрактуры в локтевых, лучезапястных, 
пястнофаланговых суставах, активные и пассив-
ные движения в них отсутствуют. Контрактуры в 
плечевых суставах. Возможны минимальные дви-
жения пальцев рук. Контрактура в тазобедренных 
суставах, сгибание, разгибание, отведение, рота-
ция – невозможны, левый тазобедренный сустав 
согнут до 160 градусов. Разгибательная контрак-
тура в правом коленном суставе. Сгибательная 
контрактура на 120 градусов в левом коленном 
суставе. Передвигается за счет минимальных 
движений в голеностопных суставах. 

Гинекологический статус: оволосение по жен-
скому типу, наружные половые органы развиты 
правильно. Осмотр шейки матки в зеркалах тех-
нически невозможен вследствие контрактур тазо-
бедренных суставов. Влагалищное исследование 
проведено с техническими трудностями. Влагали-
ще узкое. Матка в обычном положении, увеличена 
до 6–7 недель беременности, подвижная, безбо-
лезненная, мягковатой консистенции. Придатки 
с обеих сторон не пальпируются. Выделения из 
влагалища слизистые, умеренные. 

УЗИ органов малого таза от 24.10.11 г.: эхокар-
тина прогрессирующей маточной беременности 
сроком 7–8 недель. Придатки с обеих сторон без 
особенностей. 

По данным обследования: анемия легкой степе-
ни (уровень гемоглобина – 114 г/л), протеинурия 
(содержание белка – 0,066 г/л); по остальным па-
раметрам, в том числе биохимическим и данным 
коагулограммы, – без отклонений от возрастных 
норм.

Учитывая тяжесть состояния пациентки, обус-
ловленную общим заболеванием, техническую 
невозможность проведения как медицинского 
аборта, так и интубации трахеи, нежелательность 
текущей беременности и противопоказания для 



56

последующих, консилиумом в составе директора 
института, главных специалистов гинекологичес-
кой клиники, а также ортопеда, оториноларинго-
лога, анестезиолога-реаниматолога, терапевта 
решено провести прерывание беременности пу-
тем надвлагалищной ампутации матки без при-
датков лапароскопическим доступом под комби-
нированным эндотрахеальным наркозом через 
трахеостому.

Техника операции стандартная. По данным гисто-
логического исследования: матка с гипертрофией 
миоцитов, гравидарным эндометрием. Эндомет-
риоз матки. Ворсины хориона.

В послеоперационном периоде снижались пока-
затели гемоглобина до 94 г/л, проводилась ак-
тивная антианемическая, антибактериальная и 

инфузионная терапия, с положительным клинико-
лабораторным эффектом. Пациентка выписана 
из гинекологической клиники на 9-е сутки в удов-
летворительном состоянии, без жалоб.

Таким образом, прогрессирующая маточная бере-
менность при наличии крайне редкого и тяжелого 
заболевания опорно-двигательного аппарата – 
синдрома Мюнхеймера – вызывает трудности как 
технического, так и врачебно-тактического плана. 
Традиционный и стандартизированный подходы 
в данном случае неприемлемы. Следует отме-
тить, что в сложившейся неординарной клини-
ческой ситуации только правильно организован-
ная со вместная работа врачей-специалистов, 
учитывающая все аспекты состояния здоровья 
пациент ки, способствовала правильному выбору 
тактики ее ведения.
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