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Расслаивающая аневризма аорты (РАА) –

внезапное образование дефекта во внут�

ренней оболочке стенки аорты с последую�

щим проникновением потока крови в ее

дегенеративно измененный средний слой.

Заболевание встречается у 1 из 10000 гос�

питализированных больных. Развитие РАА

связано с дегенерацией медии вследствие

атеросклеротического процесса на фоне

длительно существующей артериальной

гипертензии, реже оно становится резуль�

татом прямой травмы или ятрогении. 

Особое место занимает развитие РАА

при синдроме Марфана, который определя�

ется в 6–9% случаев РАА. Синдром Марфа�

на – дегенеративное заболевание соедини�

тельной ткани с аутосомно�доминантным

типом наследования, при котором нару�

шен синтез фибриллина и эластина. Вслед�

ствие этого нарушается структура соедини�

тельнотканных элементов всех органов, но

больше всего страдают скелетно�мышеч�

ная, сердечно�сосудистая система и глаза.

Внешний вид больного характерен: высо�

кий рост, астеническое телосложение,

длинные конечности, арахнодактилия, де�

формация грудной клетки. У 80% больных

имеются поражения органа зрения: от�

слойка сетчатки, подвывих и вывих хруста�

лика, близорукость высокой степени из�за

увеличения аксиального размера глазного

яблока. 

Фатальным для больных синдромом

Марфана может стать поражение сердеч�

но�сосудистой системы: нарушение элас�

тинового каркаса медии аорты приводит к

расширению корня аорты с развитием не�

достаточности аортального клапана, анев�

ризме и РАА. Сердечно�сосудистые ослож�

нения в отсутствие своевременной диагно�

стики и хирургической коррекции служат

наиболее частой причиной смерти больных

синдромом Марфана в достаточно раннем

возрасте (на 3–4�м десятилетии жизни). 

Расслаивающая аневризма аорты возни�

кает остро и ассоциируется с очень высо�
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кой летальностью: без лечения 25% паци�

ентов умирает в течение 24 ч, 50% – в тече�

ние 48 ч. Единственный метод радикальной

помощи – хирургическое вмешательство в

условиях специализированного отделения.

При этом успех лечения напрямую зависит

от качества и быстроты диагностики этого

заболевания. Однако полиморфизм клини�

ческих проявлений и масок РАА часто при�

водит к диагностическим ошибкам и низ�

кому проценту прижизненной диагности�

ки. Наиболее часто отмечаются коронар�

ные и желудочно�кишечные клинические

маски РАА, реже – легочные, почечные и

церебральные. Больных доставляют в ста�

ционар с диагнозами: инфаркт миокарда,

острый панкреатит, мезентериальный

тромбоз, нарушение спинального и мозго�

вого кровообращения. В связи с этим пред�

ставляет интерес следующее клиническое

наблюдение. 

Больной С. 43 лет 25.09.2009 в 11:46 по�

ступил в экстренном порядке в приемное

отделение ГКБ № 79 с жалобами на боли в

верхних отделах живота, иррадиирующие в

спину, слабость в ногах. Примерно в 10 ч у

пациента внезапно возникла интенсивная

боль в эпигастрии, через 10–15 мин ослаб�

ли нижние конечности, появилось онеме�

ние нижней половины тела от уровня пуп�

ка. Зафиксировано повышение артериаль�

ного давления до 210/120 мм рт. ст. Госпи�

тализирован с диагнозом: нарушение

спинального кровообращения.

В анамнезе гипертоническая болезнь с

20 лет, в течение последних 10 лет регуляр�

но принимал гипотензивные препараты.

В 1991 г. перенес отслойку сетчатки, после

чего является инвалидом I группы по зре�

нию. В 1996 г. отмечался спонтанный пнев�

моторакс. У больного клинически установ�

лен диагноз: синдром Марфана (медико�

генетическое исследование не проводи�

лось). Кроме того, страдает мочекаменной

болезнью и язвенной болезнью желудка.

При поступлении состояние тяжелое.

Телосложение астеническое, килевидная

деформация грудной клетки. Кожные по�

кровы обычной влажности, лицо гипере�

мировано. Атрофические стрии на бедрах.

Гипермобильность, рекурвация в крупных

суставах. Пупочная грыжа. Готическое

нёбо. В легких дыхание везикулярное, хри�

пов нет. Частота дыхания 22 в 1 мин. Тоны

сердца приглушены, частота сердечных со�

кращений 98 в 1 мин, артериальное давле�

ние 180/90 мм рт. ст. Живот мягкий, пери�

тонеальных симптомов не выявлено. 

Неврологический статус: сознание яс�

ное, речь не нарушена. Менингеальных

знаков нет. Черепно�мозговая иннервация

в норме. Амавроз вследствие перенесенной

в 1991 г. отслойки сетчатки. Нижняя пара�

плегия с низким мышечным тонусом, сухо�

жильные рефлексы с ног низкие, торпид�

ны. Патологических стопных знаков нет.

Анестезия с сегмента D
9
. Нарушение моче�

испускания по типу недержания.

В приемном отделении больной был

осмотрен терапевтом, хирургом и невроло�

гом. Заключение терапевта: на момент

осмотра диагноз окончательно не ясен

(острый панкреатит? обострение язвенной

болезни желудка?). Заключение хирурга:

данных в пользу острой хирургической па�

тологии нет. Заключение невролога: ост�

рое нарушение спинального кровообраще�

ния, вероятно в артерии Адамкевича; ниж�

няя вялая параплегия. В связи с тяжелым

состоянием больной был госпитализиро�

ван в блок интенсивной терапии I невро�

логического отделения.

Клинический анализ крови при поступ�

лении: лейкоцитоз 17,5 × 109/л со сдвигом

формулы влево (миелоциты 3%, палочко�

ядерные 16%, сегментоядерные 61%, моно�

циты 2%, лимфоциты 18%), гемоглобин

130 г/л, эритроциты 4,48 × 1012/л, тромбо�

циты 254 × 109/л, СОЭ 10 мм/ч.

ЭКГ: синусовый ритм, нормальное поло�

жение электрической оси сердца, диффуз�

ные изменения миокарда.
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Расслаивающая аневризма аорты

Ультразвуковое исследование органов

брюшной полости: признаки диффузных

изменений поджелудочной железы.

Биохимический анализ крови: глюкоза

19,3 ммоль/л, печеночные ферменты, би�

лирубин общий и прямой, креатинин и мо�

чевина в пределах нормы. Гипергликемия

была расценена как проявление стрессово�

го синдрома гиперметаболизма–гиперка�

таболизма.

Рентгенография черепа: травматические

изменения костей не определяются; турец�

кое седло и сосудистый рисунок свода че�

репа без патологии.

Рентгенография грудной клетки: легоч�

ные поля без патологических теней; корни

структурные; сердце нормальной конфигу�

рации.

Пациент был осмотрен офтальмологом,

проведена консультация выездного нейро�

хирурга. Заключение: спинальный ин�

сульт. Рекомендовано: рентгенография

грудного отдела позвоночника (прямая и

боковая проекция), магнитно�резонанс�

ная томография грудного отдела позвоноч�

ника. В экстренном нейрохирургическом

вмешательстве не нуждается.

Назначено лечение: вазоактивные пре�

параты, нейротрофики, витамины, анти�

биотики, противоотечная терапия, инфу�

зионная терапия (2200 мл/сут), β�блокато�

ры, седативные препараты. На фоне тера�

пии сохранялся прежний неврологический

дефицит и жалобы на умеренные боли в

животе. 

С 6 ч следующего дня отмечалось про�

грессирующее снижение артериального

давления без реакции на инотропную под�

держку. В 7:10 на фоне снижения артери�

ального давления до 85/60 мм рт. ст. разви�

лась кома, диффузная мышечная гипото�

ния, арефлексия, зрачки узкие, без реак�

ции на свет. В 8:20 зафиксированы

признаки клинической смерти, цианоз ли�

ца и верхней половины туловища. Реани�

мационные мероприятия в полном объеме

не привели к положительному эффекту. 

Клинический диагноз: спинальный ин�

сульт по ишемическому типу, вероятнее в

артерии Адамкевича. Осложнения: отек

мозга, дислокационный синдром; тромбо�

эмболический синдром; отек легких. Со�

путствующие заболевания: расслаивающая

аневризма грудного отдела аорты? атеро�

склероз аорты и коронарных артерий; ги�

пертоническая болезнь II стадии; язвенная

болезнь желудка вне обострения; синдром

Марфана; мочекаменная болезнь.

При патолого�анатомическом исследо�

вании установлено: смерть наступила от

расслаивающей аневризмы аорты с пора�

жением восходящей части, дуги, нисходя�

щей части, грудного и брюшного отделов

до бифуркации брюшной аорты с пораже�

нием магистральных ветвей (чревного

ствола, верхней и нижней брыжеечных ар�

терий, правой и левой почечных артерий).

Образование массивной внутрисосудистой

гематомы осложнилось развитием острой

ишемии органов брюшной полости, почек

и нижних конечностей (некроз желудка,

поджелудочной железы, множественные

некрозы печени, селезенки, сегментарные

некрозы тонкой и толстой кишки, очаго�

вые некрозы правой и левой почек). Гипо�

волемический шок (выраженная бледность

кожных покровов и видимых слизистых,

запустевание камер сердца и магистраль�

ных сосудов, острое общее малокровие). 

Приведенный клинический пример де�

монстрирует, что диагностика РАА пред�

ставляет существенные трудности. Слож�

ность данного случая состояла в том, что

обычные методы исследования (рентгено�

графия, ультразвуковое исследование орга�

нов брюшной полости) не выявили изме�

нений, которые могли бы помочь в уста�

новлении правильного диагноза. Кратко�

временность пребывания больного в

стационаре не позволила использовать бо�

лее информативные диагностические ме�

тоды (трансторакальная или чреспищевод�

ная эхокардиография, аортография, маг�

нитно�резонансная томография органов
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грудной клетки). Несмотря на это клинико�

анамнестические данные (синдром Марфа�

на в анамнезе, острое начало с интенсивно�

го болевого приступа, фатальные некорри�

гируемые гемодинамические нарушения)

позволили предположить наличие у боль�

ного расслаивающей аневризмы аорты. 

Терапевтам, неврологам и хирургам не�

обходимо знать этиопатогенетические ме�

ханизмы и основные клинические вариан�

ты симптомокомплекса, развивающегося

при расслаивающей аневризме аорты, что�

бы обеспечивать своевременную диагнос�

тику и специализированную хирургичес�

кую помощь таким больным. 
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Spinal Blood Dyscirculation as a Clinical Mask of Dissection 
of Aortic Aneurysm in Patient with Marfan Syndrome
V.A. Anufriev, A.V. Yaroslavtsev, N.Yu. Veksler, T.V. Anufrieva, and M.A. Prokofieva
We present a clinical case of rare complication of congenital disease: Marfan syndrome. Dissection of aortic

aneurysm with symptoms of acute spinal dyscirculation was a difficult diagnostic case. We demonstrate data of clin�

ical and instrumental examinations, as well as lab tests and autopsy data.
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