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РЕФЕРАТ
Приводится описание редкого заболевания первичной интестинальной лимфангиоэктазии – болезни Вальдманна. Кли�
ника заболевания представлена выраженными отеками нижних конечностей, сочетающимися с дилатацией лимфатичес�
ких сосудов тонкого кишечника и развитием на этом фоне энтеропатии с полидефицитным состоянием (гипопротеинемия,
гипоглобулинемия, снижение уровня жирорастворимых витаминов 25(ОН)D

3, 
фолиевой кислоты). Этиология и патогенез

заболевания в настоящее время не изучены.

Ключевые слова: интестинальная лимфангоэктазия, болезнь Вальдманна, лимфедема, полидефицитное состояние.

ABSTRACT
The description of a rare disease of primary intestinal lymphangiectasia – Waldmann disease is discussed. The clinic of disease
is presented by edema of the lower course limbs combined with dilatation of lymphaic vessels of small intestine and development
on this background of enteropathy with polideficiency state (hypoproteinemia, hypoglobulinemiya, reduction of fat�soluble
vitamins 25 (OH)D3, folic acid). Etiology and pathogenesis of the disease is not currently understood.

Key words: enteric lymphangiectasia, Waldmann disease, limphedema, polideficiency state.
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Ïåðâè÷íàÿ èíòåñòèíàëüíàÿ ëèìôàíãèýêòàçèÿ –
ðåäêîå çàáîëåâàíèå, õàðàêòåðèçóþùååñÿ äèëàòà-
öèåé ëèìôàòè÷åñêèõ ñîñóäîâ òîíêîãî êèøå÷íèêà,
ïðèâîäÿùåå ê ðàçâèòèþ ýíòåðîïàòèè ñ ãèïîïðîòå-
èíåìèåé, ãèïîàëüáóìèíåìèåé è ãèïîãàììàãëîáóëè-
íåìèåé, âñëåäñòâèå ïðîïèòûâàíèÿ ëèìôû â ïðî-
ñâåò êèøêè [1].

Èñòîðèÿ

Â 1961 ãîäó Âàëüäìàíí è åãî êîëëåãè âïåðâûå
îïèñàëè 18 ñëó÷àåâ «èäèîïàòè÷åñêîé ãèïåðêàòàáî-
ëè÷åñêîé ãèïîïðîòåèíåìèè». Ó ýòèõ áîëüíûõ îò¸ê
íèæíèõ êîíå÷íîñòåé ñî÷åòàëñÿ ñ ãèïîïðîòåèíåìè-
åé, íèçêèì óðîâíåì ïëàçìåííîãî àëüáóìèíà è ãàì-
ìà-ãëîáóëèíà, òàêæå áûë íèçêèì è îáùèé ïóë àëü-
áóìèíà, îöåíåííûé ñ ïîìîùüþ ðàäèîèçîòîïà 131I.

Ñóòî÷íàÿ ýêñêðåöèÿ àëüáóìèíà, ìå÷åííîãî 131I ñ
ôåêàëèÿìè, áûëà â 2 ðàçà âûøå íîðìû. Ìèêðîñêî-
ïè÷åñêîå èññëåäîâàíèå òêàíè òîíêîãî êèøå÷íèêà
ïðîäåìîíñòðèðîâàëî â ðàçëè÷íîé ñòåïåíè äèëàòè-
ðîâàííûå ëèìôàòè÷åñêèå ñîñóäû ñëèçèñòîãî è ïîä-
ñëèçèñòîãî ñëîÿ. Àâòîðû îáîçíà÷èëè âûÿâëåííûå
èçìåíåíèÿ êàê «ïåðâè÷íàÿ êèøå÷íàÿ ëèìôàíãèýê-
òàçèÿ» [1, 2].

Ýïèäåìèîëîãèÿ

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü çàáîëåâàíèÿ íåèçâåñòíà.
Êàê ïðàâèëî, äàííàÿ ïàòîëîãèÿ äèàãíîñòèðóåòñÿ â
ðàííåì âîçðàñòå, íî èçâåñòíû ñëó÷àè å¸ âûÿâëå-
íèÿ è ó ïîæèëûõ ïàöèåíòîâ [1, 3].

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç

Äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè ýòèîëîãèÿ ïåðâè÷íîé
èíòåñòèíàëüíîé ëèìôàíãèýêòàçèè îñòàåòñÿ íåèçâå-
ñòíîé. Ó ïàöèåíòîâ ñ áîëåçíüþ Âàëüäìàííà [4]
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èìåþòñÿ äàííûå îá èçìåíåíèÿõ â ýêñïðåññèè íåêî-
òîðûõ ðåãóëÿòîðíûõ ôàêòîðîâ ëèìôàíãèîãåíåçà ñëè-
çèñòîé îáîëî÷êè äâåíàäöàòèïåðñòíîé êèøêè. Â îñ-
íîâå ïàòîãåíåçà ëåæèò ïîâûøåííàÿ ïîòåðÿ áåëêà
(ãëàâíûì îáðàçîì àëüáóìèíîâ è ãàììà-ãëîáóëèíîâ)
÷åðåç ýêòàçèðîâàííûå ëèìôàòè÷åñêèå ñîñóäû ñëè-
çèñòîé îáîëî÷êè òîíêîé êèøêè. Â ñâÿçè ñ ýòèì çíà-
÷èòåëüíîå êîëè÷åñòâî ïëàçìåííîãî áåëêà òåðÿåòñÿ
ñ ôåêàëèÿìè, ÷òî, â ñâîþ î÷åðåäü, ïðèâîäèò ê âîç-
íèêíîâåíèþ ïîëèäåôèöèòíîãî ñîñòîÿíèÿ, ïðîÿâëÿ-
þùåãîñÿ ãèïîïðîòåèíåìèåé, ãèïîàëüáóìèíåìèåé è
ëèìôîïåíèåé.

Êèøå÷íàÿ ëèìôàíãèýêòàçèÿ òàêæå âåäåò ê íà-
ðóøåíèþ âñàñûâàíèÿ æèðà, âñëåäñòâèå ÷åãî ïëî-
õî óñâàèâàþòñÿ æèðîðàñòâîðèìûå âèòàìèíû è
èîíû êàëüöèÿ [5].

Ãåíåç îòå÷íîãî ñèíäðîìà, â ïåðâóþ î÷åðåäü,
ñâÿçàí ñ íèçêèì îíêîòè÷åñêèì äàâëåíèåì ïëàçìû
êðîâè, âñëåäñòâèå ãèïîàëüáóìèíåìèè.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà

1. Îò¸êè
Äëÿ çàáîëåâàíèÿ õàðàêòåðíû ïåðèôåðè÷åñêèå

îò¸êè ðàçíîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè, îáû÷íî ñèì-
ìåòðè÷íûå, ïëîòíûå, íå ñêëîííûå ê ðåãðåññó. Êàê
ïðàâèëî, äàííûé ñèìïòîì âñòðå÷àåòñÿ ïðè ìàíè-
ôåñòàöèè çàáîëåâàíèÿ ó 95% ïàöèåíòîâ. Äîâîëüíî
÷àñòî âñòðå÷àþòñÿ è âûïîòû â ñåðîçíûå îáîëî÷-
êè ( â ïëåâðàëüíóþ, ïåðèêàðäèàëüíóþ, áðþøíóþ
ïîëîñòè), â ðåäêèõ ñëó÷àÿõ âîçìîæíî ðàçâèòèå àíà-
ñàðêè [2, 5].

2. Ñèíäðîì ìàëüàáñîðáöèè
Êàê ïðàâèëî, ïðîÿâëÿåòñÿ íàðóøåíèåì âñàñû-

âàíèÿ æèðîðàñòâîðèìûõ âèòàìèíîâ âñëåäñòâèå
äèñôóíêöèè ëèìôàòè÷åñêîé ñèñòåìû òîíêîãî êè-
øå÷íèêà. Òàê äåôèöèò âèòàìèíà D

3
 ìîæåò ïðèâå-

ñòè ê ãèïîêàëüöèåìèè è, êàê ñëåäñòâèå, ê ñóäîðî-
ãàì. Êëèíè÷åñêè ìàëüàáñîðáöèÿ îáû÷íî ñî÷åòà-
åòñÿ ñ äèàðåéíûì ñèíäðîìîì [5, 6].

3. Îñîáåííîñòè ó äåòåé
Ó äåòåé ïåðâè÷íàÿ èíòåñòèíàëüíàÿ ëèìôàíãè-

ýêòàçèÿ ìîæåò ïðîÿâëÿòüñÿ ïîâûøåííîé óòîìëÿå-
ìîñòüþ, ñëàáîñòüþ, àáäîìèíàëüíûìè áîëÿìè,
òîøíîòîé, ðâîòîé, ïîòåðåé ìàññû òåëà, çàäåðæêîé
ðàçâèòèÿ. Âîçìîæíî òàêæå ñî÷åòàíèå ñ öåëèàêèåé
[1, 5].

4. Îáòóðàöèîííàÿ êèøå÷íàÿ íåïðîõîäèìîñòü
òîíêîãî êèøå÷íèêà ìîæåò âîçíèêíóòü âñëåäñòâèå
ëîêàëüíîãî îò¸êà, ïðèâîäÿùåãî ê óòîëùåíèþ êè-
øå÷íîé ñòåíêè è ñîêðàùåíèþ äèàìåòðà ïðîñâåòà
êèøêè [7].

5. Îñòåîïîðîç è îñòåîìàëÿöèÿ âñëåäñòâèå äå-
ôèöèòà âèòàìèíà D

3
 [8].

6. Ðåöèäèâèðóþùèå ãàñòðîèíòåñòèíàëüíûå êðî-

âîòå÷åíèÿ – âîçìîæíîå, íî äîâîëüíî ðåäêîå îñëîæ-
íåíèå áîëåçíè Âàëüäìàííà.

7. Ëèìôåäåìà
Ðåäêàÿ ïàòîëîãèÿ, êîòîðàÿ â íåêîòîðûõ ñëó÷à-

ÿõ ñî÷åòàåòñÿ ñ áîëåçíüþ Âàëüäìàííà. Ëèìôåäå-
ìà, êàê ïðàâèëî, ëîêàëèçóåòñÿ íà íèæíèõ êîíå÷íî-
ñòÿõ, íî âîçìîæíî òàê æå è ïîðàæåíèå âåðõíèõ êî-
íå÷íîñòåé, ãðóäíîé ñòåíêè, íàðóæíûõ ïîëîâûõ
îðãàíîâ. Ïîðàæåíèå îáû÷íî äâóñòîðîííåå, îòåê
ïëîòíûé, íå ñêëîííûé ê ðåãðåññó [1, 9].

Äèàãíîñòèêà

1. Ãèñòîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå
Äèàãíîñòèêà áîëåçíè Âàëüäìàííà áàçèðóåòñÿ

íà âûÿâëåííîé ëèìôàíãèîýêòàçèè â õîäå ýíäîñêî-
ïè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ è ïîäòâåðæäàåòñÿ ïî äàí-
íûì ãèñòîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ òêàíè òîíêî-
ãî êèøå÷íèêà.

Ìàêðîñêîïè÷åñêèå èçìåíåíèÿ, êàê ïðàâèëî,
ïðåäñòàâëåíû îò¸÷íûìè, áëåäíî-æ¸ëòûìè âîðñèí-
êàìè òîíêîé êèøêè. Âîðñèíêè ðàçáóõàþò è çà ñ÷åò
ýêòàçèðîâàííîãî ëèìôàòè÷åñêîãî ñîñóäà óòîëùà-
þòñÿ, ÷àñòü èç íèõ â îáëàñòè âåðõóøåê ïðèîáðåòà-
þò ãðóøåâèäíóþ ôîðìó [5].

Ãèñòîëîãè÷åñêàÿ êàðòèíà ó÷àñòêîâ äâåíàäöà-
òèï¸ðñòíîé, òîùåé èëè ïîäâçäîøíîé êèøêè ïðåä-
ñòàâëåíà ðàñøèðåííûìè ëèìôàòè÷åñêèìè ñîñóäà-
ìè ñëèçèñòîé è ïîäñëèçèñòîé îáîëî÷êè ñ íîðìàëü-
íûìè ïîëèêëîíàëüíûìè ïëàçìàòè÷åñêèìè
êëåòêàìè. Ñòåíêà ìåçåíòåðèàëüíûõ ëèìôàòè÷åñ-
êèõ ñîñóäîâ óòîëùåíà, èõ ìûøå÷íûé ñëîé ãèïåðò-
ðîôèðîâàí. Ëèìôàòè÷åñêèå ñîñóäû ìîãóò áûòü äè-
ëàòèðîâàíû âî âñåõ âîðñèíêàõ ëèáî òîëüêî â íåêî-
òîðûõ. Íè ïðèçíàêîâ àòðîôèè, íè ìèêðîîðãàíèçìîâ
îáû÷íî íå âûÿâëÿåòñÿ. Â ðàñøèðåííûõ ëèìôà-
òè÷åñêèõ ñîñóäàõ ñëèçèñòîé è ñåðîçíîé îáîëî÷åê,
ïîäñëèçèñòîãî ñëîÿ, áðûæåéêè è â ñèíóñàõ ìåçåí-
òåðèàëüíûõ ëèìôàòè÷åñêèõ óçëîâ âñòðå÷àþòñÿ
ïåíèñòûå êëåòêè [5, 10, 11].

2. Âñïîìîãàòåëüíûå ìåòîäû
À. Ëàáîðàòîðíûå äàííûå
Äîïîëíèòåëüíûìè äèàãíîñòè÷åñêèìè êðèòåðè-

ÿìè ÿâëÿþòñÿ ãèïîïðîòåèíåìèÿ, ãèïîàëüáóìèíå-
ìèÿ, ãèïîãàììàãëîáóëèíåìèÿ, ëèìôîïåíèÿ, äåôè-
öèò æèðîðàñòâîðèìûõ âèòàìèíîâ [1].

Á. Ñöèíòèãðàôèÿ ñ ìå÷åíûì àëüáóìèíîì
Ìîæåò âûÿâëÿòü óñêîðåííîå âûäåëåíèå ìå÷å-

íîãî áåëêà â ïðîñâåò êèøå÷íèêà, ÷òî ïîäòâåðäèò
áûñòðóþ ïîòåðþ ïðîòåèíîâ ÷åðåç ÆÊÒ [12].

Â. Ëèìôîñöèíòèãðàôèÿ
Ýôôåêòèâíûé ìåòîä èäåíòèôèêàöèè àíîìàëèé

ëèìôàòè÷åñêîãî äåðåâà. Â ïðîöåññå èññëåäîâàíèÿ
âîçìîæíî âûÿâëåíèå îáëèòåðàöèè ïåðèôåðè÷åñêèõ
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ëèìôàòè÷åñêèõ ñîñóäîâ, èõ íåñîñòîÿòåëüíîñòü â
òðàíñïîðòèðîâêå ëèìôû [1, 13].

Ã. Óëüòðàçâóêîâîå èññëåäîâàíèå
Â õîäå èññëåäîâàíèÿ ìîãóò áûòü âûÿâëåíû äè-

ëàòàöèÿ ïåòåëü òîíêîé êèøêè, ïîñòîÿííîå äèô-
ôóçíîå óòîëùåíèå å¸ ñòåíêè, ãèïåðòðîôèðîâàííûå
ó÷àñòêè, âûðàæåííûé îò¸ê è â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ
àñöèò [14].

Ä. Êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ
Ïî äàííûì ÊÒ âûÿâëÿþòñÿ äèôôóçíûé îò¸ê è

óçëîâîå óòîëùåíèå ñòåíêè òîíêîé êèøêè [15].

Ëå÷åíèå.
1. Äèåòà
Íèçêîæèðîâàÿ äèåòà â ñî÷åòàíèè ñî ñðåäíåöå-

ïî÷å÷íûìè òðèãëèöåðèäàìè – îñíîâà òåðàïèè ïåð-
âè÷íîé ëèìôîàíãèýêòàçèè êèøå÷íèêà. Çíà÷èòåëü-
íîå ñîäåðæàíèå æèðà â ïîòðåáëÿåìîé ïèùå ïðèâî-
äèò ê ïåðåïîëíåíèþ ëèìôàòè÷åñêèõ ñîñóäîâ
òîíêîãî êèøå÷íèêà, â ðåçóëüòàòå ÷åãî ïðîèñõîäèò
èõ ðàçðûâ ñ ïîòåðåé áåëêà è Ò-êëåòîê.

Ñðåäíåöåïî÷å÷íûå òðèãëèöåðèäû àáñîðáèðó-
þòñÿ íåïîñðåäñòâåííî â âîðîòíóþ âåíó, âñëåä-
ñòâèå ÷åãî ñòàíîâèòñÿ âîçìîæíûì èçáåæàòü ïå-
ðåãðóçêè ëèìôàòè÷åñêèõ ñîñóäîâ êèøå÷íèêà è âîñ-
ïðåïÿòñòâîâàòü èõ ïåðåðàñòÿæåíèþ è ðàçðûâó
[1,16]. Ïðè ñîáëþäåíèè äèåòè÷åñêèõ ðåêîìåíäà-
öèé âîçìîæåí ÷àñòè÷íûé ðåãðåññ êëèíè÷åñêèõ è
áèîõèìè÷åñêèõ ïîêàçàòåëåé.

2. Äðóãèå ïîäõîäû ê òåðàïèè
À. Îêòðåîòèä
Ñèíòåòè÷åñêèé àíàëîã ñîìàòîñòàòèíà, îáëàäà-

åò ñïîñîáíîñòüþ ê êîðîòêîâðåìåííîé âàçîêîíñò-
ðèêöèè ñîñóäîâ âíóòðåííèõ îðãàíîâ è ïîäàâëåíèþ
àáñîðáöèè òðèãëèöåðèäîâ [1,17].

Á. Õèðóðãè÷åñêèå ìåòîäû ëå÷åíèÿ
Ïðèìåíèì ïðè ëîêàëüíîé ôîðìå ëèìôàíãèýê-

òàçèè, çàêëþ÷àåòñÿ â ðåçåêöèè ÷àñòè èçìåíåííîé
êèøêè, ïðèìåíèì äëÿ ëîêàëèçîâàííûõ ôîðì [18].

 Â. Çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ
 Çàêëþ÷àåòñÿ â êîððåêöèè ïîëèäåôèöèòíûõ ñî-

ñòîÿíèé.

Îïèñàíèå êëèíè÷åñêîãî ñëó÷àÿ

Áîëüíàÿ Ì., 44 ëåò, ïîñòóïèëà â êëèíèêó ïðî-
ïåäåâòèêè âíóòðåííèõ áîëåçíåé ÑÏáÃÌÓ èì.
àêàä. È.Ï. Ïàâëîâà ñ æàëîáàìè íà ïîñòîÿííûå,
ïëîòíûå, íå ðåãðåññèðóþùèå îòåêè íèæíèõ êîíå÷-
íîñòåé, íèæíåé òðåòè áðþøíîé ñòåíêè, ïîäìû-
øå÷íûõ âïàäèí, ïîäêîæíî-æèðîâîé êëåò÷àòêè ãî-
ëîâû. Êðîìå òîãî, ïàöèåíòêà ïðåäúÿâëÿëà æàëî-
áû íà ïåðèîäè÷åñêè âîçíèêàþùèå äèôôóçíûå
áîëè â æèâîòå òÿíóùåãî õàðàêòåðà, êàê ïðàâèëî,
íå ñâÿçàííûå ñ ïðèåìîì ïèùè, äëèòåëüíîñòüþ îò

íåñêîëüêèõ ÷àñîâ äî ñóòîê, êóïèðóþùèåñÿ ñàìî-
ñòîÿòåëüíî.

Èç àíàìíåçà èçâåñòíî, ÷òî âïåðâûå îò¸êè ïî-
ÿâèëèñü îêîëî 24 ëåò íàçàä. Òîãäà, ïîñëå ïåðâîé
áåðåìåííîñòè, âîçíèê îòåê ïðàâîé íèæíåé êîíå÷-
íîñòè äî óðîâíÿ ñðåäíåé òðåòè áåäðà, ñïóñòÿ ãîä,
ïîñëå âòîðûõ ðîäîâ, ïðèñîåäèíèëñÿ îò¸ê ëåâîé íèæ-
íåé êîíå÷íîñòè. Äðóãèõ äàííûõ, íà îñíîâàíèè êî-
òîðûõ ìîæíî áûëî áû ïðåäïîëîæèòü íàëè÷èå ó
áîëüíîé ïîçäíåãî ãåñòîçà (àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåí-
çèè, ïðîòåèíóðèè), íà òîò ìîìåíò íå áûëî.

Íà ïðîòÿæåíèè 20 ëåò ïàöèåíòêà ìíîãîêðàòíî
êîíñóëüòèðîâàëàñü ó âðà÷åé ðàçëè÷íûõ ñïåöèàëüíîñ-
òåé, òðàêòîâàëàñü êàê áîëüíàÿ ñ õðîíè÷åñêîé âåíîç-
íîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ, âñëåäñòâèå ôëåáîòðîìáîçà
ãëóáîêèõ âåí, ïîäòâåðæäåííîãî ïî äàííûì äóïëåêñ-
íîãî ñêàíèðîâàíèÿ âåí íèæíèõ êîíå÷íîñòåé; ïåðâè÷-
íîé ëèìôåäåìîé è ëèìôîñòàçîì II–III ñòåïåíè. Òàê-
æå íà àìáóëàòîðíîì ýòàïå, ïðè äîïïëåðîãðàôè÷åñ-
êîì èññëåäîâàíèè ñîñóäîâ ãîëîâíîãî ìîçãà âûÿâëåíà
ãèïîïëàçèÿ ïðàâîé ïîçâîíî÷íîé àðòåðèè è ïåðåäíåé
ñîåäèíèòåëüíîé àðòåðèè, äèàãíîñòèðîâàíî õðîíè÷åñ-
êîå íàðóøåíèå ìîçãîâîãî êðîâîîáðàùåíèÿ ñìåøàí-
íîãî ãåíåçà âñëåäñòâèå ãèïîïëàçèè âûøåóêàçàííûõ
àðòåðèé è äåãåíåðàòèâíî-äèñòðîôè÷åñêèõ èçìåíåíèé
øåéíîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà.

Â 2000 ã. áîëüíàÿ íàõîäèëàñü íà ëå÷åíèè â õè-
ðóðãè÷åñêîì ñòàöèîíàðå, ãäå, ïî äàííûì ëèìôîñ-
öèíòèãðàôèè, ó ïàöèåíòêè áûëà âûÿâëåíà àïëàçèÿ
ëèìôàòè÷åñêîé ñèñòåìû íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, â
ñâÿçè ñ ÷åì âûïîëíåíî íàëîæåíèå ëèìôîíîäîâå-
íîçíîãî àíàñòîìîçà â ëåâîé ïàõîâîé îáëàñòè è áûëî
ðåêîìåíäîâàíî èñïîëüçîâàíèå êîìïðåññèîííîãî
òðèêîòàæà ñ ìàêñèìàëüíîé ñòåïåíüþ êîìïðåññèè,
àíãèîïðîòåêòèâíûõ ñðåäñòâ, äåçàãðåãàíòîâ è äèó-
ðåòèêîâ. Ïî ñóáúåêòèâíûì äàííûì áûë îòìå÷åí
ïîëîæèòåëüíûé ýôôåêò îò ïðîâåäåííîãî ëå÷åíèÿ,
íî íà äîâîëüíî êîðîòêèé ñðîê. Êðîìå òîãî, â õîäå
ãîñïèòàëèçàöèè áûëè âûÿâëåíû èçìåíåíèÿ â áèî-
õèìè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè: îïðåäåëåíû íèçêèå
óðîâíè îáùåãî áåëêà, àëüáóìèíà, îáùåãî êàëüöèÿ
ñûâîðîòêè (òàáë. 1).

Â ñâÿçè ñ íàëè÷èåì âûðàæåííûõ èçìåíåíèé â
ëàáîðàòîðíûõ äàííûõ âîçíèêëà íåîáõîäèìîñòü
óñòàíîâëåíèÿ ïðè÷èíû äåôèöèòíîãî ñîñòîÿíèÿ, íî

Таблица 1

Данные биохимических
исследований в 2000 г.

Показатель Величина Норма

Общей белок 39 г/л 65–85 г/л
Альбумин 19 г/л 35–50 г/л
Общий кальций
сыворотки 1,89 ммоль/л 2,10–2,55 ммоль/л
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â ïðîìåæóòîê ñ 2001 ïî 2007 ã. ïàöèåíòêà ê âðà÷àì
íå îáðàùàëàñü.

Â 2008 ã. áîëüíàÿ ïëàíîâî ãîñïèòàëèçèðóåòñÿ â
êëèíèêó ïðîïåäåâòèêè âíóòðåííèõ áîëåçíåé. Ïðè
ïîñòóïëåíèè êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà çàáîëåâàíèÿ
áûëà ïî-ïðåæíåìó ïðåäñòàâëåíà îò¸êàìè íèæíèõ
êîíå÷íîñòåé, íèæíåé òðåòè ïåðåäíåé áðþøíîé
ñòåíêè, ïîäêîæíî-æèðîâîé êëåò÷àòêè ãîëîâû è ïî-
ëèäåôèöèòíûì ñîñòîÿíèåì â âèäå ãèïîïðîòåèíå-
ìèè, ãèïîàëüáóìèíåìèè, ãèïîêàëüöèåìèè, ãèïîôîñ-
ôîðåìèè, ñíèæåííîãî óðîâíÿ 25(ÎÍ) D

3
 è äåôèöè-

òà ôîëèåâîé êèñëîòû, âèòàìèíà Â
12

, æåëåçà
ñûâîðîòêè êðîâè (òàáë. 2).

Òàêæå áåñïîêîèëè ïåðèîäè÷åñêèå äèôôóçíûå
áîëè â æèâîòå, íå ñâÿçàííûå ñ ïðèåìîì ïèùè, êó-
ïèðóþùèåñÿ ñàìîñòîÿòåëüíî. Â õîäå ãîñïèòàëè-
çàöèè ïî êëèíèêî-ëàáîðàòîðíûì è èíñòðóìåíòàëü-
íûì äàííûì áûëà èñêëþ÷åíà ïå÷åíî÷íàÿ è ïî÷å÷-
íàÿ ïàòîëîãèÿ. Îáúåêòèâíî: ïå÷åíü ó êðàÿ ðåáåðíîé
äóãè, êðàé ñëåãêà çàîñòðåí, ìÿãêèé, áåçáîëåçíåí-
íûé, ìàðêåðû ãåïàòèòîâ (HBsAg è HCVAb) îòðè-
öàòåëüíûå, ÀËÒ, ÀÑÒ, õîëåñòåðèí, ùåëî÷íàÿ ôîñ-
ôàòàçà, îáùèé áèëèðóáèí, ïðîòðîìáèíîâûé èíäåêñ,
ôèáðèíîãåí â ïðåäåëàõ íîðìû, ïî äàííûì ÓÇÈ
âûÿâëåíû ëèøü óìåðåííûå äèôôóçíûå èçìåíåíèÿ
ñòðóêòóðû ïå÷åíè. Ïðè êîìïëåêñíîé îöåíêå ôóíê-

öèè ïî÷åê èñêëþ÷åíà âîçìîæíîñòü ïîòåðè
áåëêà âñëåäñòâèå ïàòîëîãèè ýòîãî îðãàíà
(òàáë. 3).

Êðîìå òîãî, íàðÿäó ñ âûÿâëåííûìè ðà-
íåå áèîõèìè÷åñêèìè ôåíîìåíàìè, ó ïàöèåí-
òêè îïðåäåëåí âûñîêèé óðîâåíü ïàðàòãîðìîíà
(307,4 ïã/ìë), ïðè ýòîì äàííûõ çà ãîðìîíï-
ðîäóöèðóþùóþ îïóõîëü ïàðàùèòîâèäíûõ
æåëåç íå ïîëó÷åíî.

Òàêæå àíàìíåñòè÷åñêè îáðàùàëà íà
ñåáÿ âíèìàíèå ïîâûøåííàÿ ñêëîííîñòü ê

êèñòîîáðàçîâàíèþ: íà ïðîòÿæå-
íèè 10 ëåò ó áîëüíîé âûÿâëÿëèñü
êèñòû ðàçëè÷íûõ ëîêàëèçàöèé –
íåýõèíîêîêêîâàÿ êèñòà ïå÷åíè,
óäàëåíà â 1999 ã.; êèñòà ïðàâîãî
ÿè÷íèêà, ðåçåöèðîâàíà â 2001 ã.;
êèñòîçíî-ñëèï÷èâûé ïðîöåññ â
îáîëî÷êàõ ãîëîâíîãî ìîçãà, ïî
äàííûì ÊÒ, ñ 2005 ã.; êèñòîçíî-
ôèáðîçíàÿ ìàñòîïàòèÿ, ïî äàí-
íûì ìàììîãðàôèè, ÓÇÈ è áèî-
ïñèè ñ 2006 ãîäà; êèñòû ñèíóñîâ
îáåèõ ïî÷åê ñ 2008 ã. ïî äàííûì
ÓÇÈ.

Òàêèì îáðàçîì, ó äàííîé
áîëüíîé áûëè âûÿâëåíû çíà÷è-
ìûå íàðóøåíèÿ áåëêîâîãî îáìå-

íà áåç ïî÷å÷íî-ïå÷åíî÷íîé ïàòîëîãèè, ïîäòâåðæ-
äåíà õàðàêòåðíàÿ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ñ îò¸÷íûì
ñèíäðîìîì è ïîëèäåôèöèòíûì ñîñòîÿíèåì. Âñå
âûøåèçëîæåííîå ïîçâîëèëî ïðåäïîëîæèòü íàëè÷èå
ãàñòðîèíòåñòèíàëüíîãî ãåíåçà äàííîé ïàòîëîãèè,
âîçíèêøåãî âñëåäñòâèå ìîðôîëîãè÷åñêè èçìåíåí-
íûõ ëèìôàòè÷åñêèõ ñîñóäîâ êèøå÷íèêà. Â êà÷å-
ñòâå íàèáîëåå âåðîÿòíîãî äèàãíîçà ó äàííîé ïàöè-
åíòêè îáñóæäàëàñü ñèñòåìíàÿ âðîæäåííàÿ ïàòî-
ëîãèÿ ëèìôàòè÷åñêîé ñèñòåìû – ïåðâè÷íàÿ
èíòåñòèíàëüíàÿ ëèìôàíãèîýêòàçèÿ, áîëåçíü Âàëü-
äìàííà.

Â 2009 ã. ïàöèåíòêà ïîâòîðíî ãîñïèòàëèçèðóåò-
ñÿ â êëèíèêó ïðîïåäåâòèêè âíóòðåííèõ áîëåçíåé â
ñâÿçè ñ íåîáõîäèìîñòüþ ïîäòâåðæäåíèÿ äèàãíîçà
ïðè ìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè áèîïòàòà òêà-
íè äâåíàäöàòèï¸ðñòíîé êèøêè. Ïðè ïîñòóïëåíèè íà
ôîíå ñîáëþäåíèÿ ðåêîìåíäàöèé ïî îãðàíè÷åíèþ ïî-
òðåáëåíèÿ æèðîâ ñ ïèùåé îòìå÷àåòñÿ íåêîòîðîå
óìåíüøåíèå âûðàæåííîñòè êëèíè÷åñêîé ñèìïòî-
ìàòèêè. Íà ìîìåíò îñìîòðà îò¸êè îãðàíè÷èâàëèñü
òîëüêî íèæíèìè êîíå÷íîñòÿìè, îòìå÷àëñÿ âûðà-
æåííûé ôèáðîç êîæè íîã, òàêæå áîëüíàÿ îòìå÷àëà
óìåíüøåíèå âûðàæåííîñòè àáäîìèíàëüíîãî áîëå-
âîãî ñèíäðîìà. Â õîäå îáñëåäîâàíèÿ ñîõðàíÿëñÿ
íèçêèé óðîâåíü îáùåãî áåëêà, àëüáóìèíà, èîíèçè-

Таблица 2
Биохимические исследования
при госпитализации в 2008 г.

Показатель Величина Норма

Общий белок 41 г/л 65–85 г/л
Альбумин 21,2 г/л 35–50г/л
Общий кальций сыворотки 1,97 ммоль/л 2,10–2,5 ммоль/л
Фосфор неорганический 0,74 ммоль/л 0,83–1,48 ммоль/л
25(ОН)D3 9 нг/мл 30–100 нг/мл
Фолиевая кислота 9,4 нмоль/л >11.8 нмоль/л
В12 128 пмоль/л 133–675 пмоль/л
Железо сыворотки крови 4,9 мкмоль/л 5,0–30,4 мкмоль/
Паратгормон 304 нг/л 12,0–88,0

Таблица 3
Основные показатели функции почек

Показатель В сыворотке, В моче, Суточная Клиренс,
моль/л моль/л экскреция мл/мин

моль/24 ч

Cr 0,066 14,64 13,19 133,66
Ur 3,300 424,10 381,69 77,44
K 4,200 86,70 78,03 12,44
Na 142,800 231,0 207,9 0,97
Ca общий 1,89 4,8 4,32 1,53
Cl 108,0 246,0 221,4 1,34
P неорг. 1,08 36,23 32,16 20,21
Суточная потеря белка следовая � � �
Альбумин сыворотки 20 г/л � � �
Общий белок 40 г/л � � �
СКФ по MDRD 76,20 � � �
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ðîâàííîãî êàëüöèÿ, âèòàìèíà Â
12

, ôîëèåâîé êèñëî-
òû, ëèìôîöèòîâ; óðîâíè æåëåçà ñûâîðîòêè êðîâè,
òðàíñôåððèíà íà íèæíåé ãðàíèöå íîðìû; âûñîêèé
óðîâåíü ïàðàòãîðìîíà (òàáë. 4).

Ïðè êîìïëåêñíîì ôóíêöèîíàëüíîì îáñëåäîâà-
íèè ïî÷åê îòìå÷àëèñü ãèïîêàëüöèåìèÿ, ãèïîïðîòå-
èíåìèÿ è ãèïîàëüáóìèíåìèÿ. Êëèðåíñû è êîíöåíò-
ðàöèîííûé èíäåêñ êðåàòèíèíà áûëè â íîðìå. Ðå-
ãèñòðèðîâàëàñü ñëåäîâàÿ ïðîòåèíóðèÿ (ïðîâåðåíà
äâàæäû). Êèñëîòíî-âûäåëèòåëüíàÿ ôóíêöèÿ áûëà
íå íàðóøåíà. ÑÊÔ ïî MDRD íà óðîâíå 79,25 ìë/
ìèí/1,73 ì2, ïî ôîðìóëå Êîêêðîôòà–Ãàëüòà 108,56
ìë/ìèí/1,73 ì2. Ïðè óëüòðàçâóêîâîì èññëåäîâàíèè
îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè è ïî÷åê âûÿâëÿëèñü
óìåðåííûå äèôôóçíûå èçìåíåíèÿ ñòðóêòóðà ïå÷å-
íè è ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû, äåôîðìàöèÿ æåë÷íî-
ãî ïóçûðÿ. Ïî÷êè îáû÷íûõ ðàçìåðîâ è ïîëîæåíèÿ,
ïàðåíõèìà äîñòàòî÷íà. Êèñòû ñèíóñîâ îáåèõ ïî-
÷åê. Â õîäå ôèáðîýçîôàãîãàñòðîäóîäåíîñêîïèè íà
ñëèçèñòîé îáîëî÷êå ïîñòáóëüáàðíûõ îòäåëîâ äâå-
íàäöàòèï¸ðñòíîé êèøêè âûÿâëåíû ìíîæåñòâåííûå
áåëåñûå ïÿòíà äî 0,1 ñì äèàãíîñòèðîâàíà ëèìôàí-
ãèýêòàçèÿ 12-ï¸ðñòíîé êèøêè.

Ïðè ìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè áèîïòàòà
ñëèçèñòîé îáîëî÷êè êèøêè îáíàðóæåíû äèëàòèðî-
âàííûå, ëèìôàòè÷åñêèå ñîñóäû ñëèçèñòîãî è ïîä-
ñëèçèñòîãî ñëîåâ äâåíàäöàòèï¸ðñòíîé êèøêè, íà
ôîíå õðîíè÷åñêîãî îò¸êà.

ÁÈÎÏÑÈß:
Ãèñòîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå áèîïñèè òîíêîé

êèøêè âûÿâèëî ïðèçíàêè îñòðîãî è õðîíè÷åñêîãî
ëèìôîñòàçà. Íà ðèñ. 1 îòðàæåíû ïðèçíàêè îñòðîãî
ëèìôîñòàçà â âèäå ðàñøèðåíèÿ âîðñèí çà ñ÷åò
áîëüøèõ ïîëîñòåé, çàïîëíåííûõ æèäêîñòüþ, áîëü-
øèì êîëè÷åñòâîì ëèìôàòè÷åñêèõ ñîñóäîâ ñ êèñ-
òîçíûì ïåðåðîæäåíèåì è ðàñøèðåíèåì èõ ïðîñâå-
òà, óìåðåííîé èíôèëüòðàöèåé ñòðîìû ñëèçèñòîé
îáîëî÷êè òîíêîé êèøêè ëèìôîöèòàìè è ìàêðîôà-

ãàìè. Ïðèçíàêè õðîíè÷åñêîãî ëèìôîñ-
òàçà ïðåäñòàâëåíû íà ðèñ. 2. Â ñëèçèñ-
òîé îáîëî÷êå èìåþòñÿ âûðàæåííûé
ñêëåðîç ñòðîìû, çíà÷èòåëüíàÿ äèôôóç-
íàÿ èíôèëüòðàöèÿ å¸ ëèìôîöèòàìè è
ìàêðîôàãàìè, îïðåäåëÿþòñÿ ðåçêî ðàñ-
øèðåííûå ëèìôàòè÷åñêèå ñîñóäû è ïî-
ëîñòè, çàïîëíåííûå æèäêîñòüþ.

Â õîäå ãîñïèòàëèçàöèè áûëà ïðîâå-
äåíà çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ ïðåïàðà-
òàìè, âëèÿþùèìè íà áåëêîâûé îáìåí
(ðàñòâîð Àìèíîïëàçìàëÿ 15%, Êåòîñ-
òåðèë 1 òàá./êã ìàññû òåëà 3 ðàçà â
äåíü), ïðîèçâåäåíà êîððåêöèÿ ãèïîâèòà-
ìèíîçà (ðàñòâîðû æèðîðàñòâîðèìûõ

âèòàìèíîâ è âèòàìèíîâ ãðóïïû Â, ïðåïàðàòû ôî-
ëèåâîé êèñëîòû è êàëüöèÿ), äàíû ðåêîìåíäàöèè êà-
ñàòåëüíî íèçêîæèðîâîé äèåòû.

Ïàöèåíòêà áûëà âûïèñàíà â óäîâëåòâîðèòåëü-
íîì ñîñòîÿíèè íà ôîíå ïîëîæèòåëüíîé äèíàìèêè ñ
äèàãíîçîì:

- âðîæäåííàÿ äèñïëàçèÿ ëèìôàòè÷åñêîé ñèñòå-
ìû;

- ïåðâè÷íàÿ ëèìôàíãèýêòàçèÿ êèøå÷íèêà (áî-
ëåçíü Âàëüäìàííà);

- àïëàçèÿ ëèìôàòè÷åñêèõ ñîñóäîâ îáåèõ íèæ-
íèõ êîíå÷íîñòåé;

- ïåðâè÷íàÿ ëèìôåäåìà íèæíèõ êîíå÷íîñòåé II–
III ñòåïåíè; ñîñòîÿíèå ïîñëå íàëîæåíèÿ ëèìôîíî-
äîâåíîçíîãî àíàñòîìîçà â ëåâîé ïàõîâîé îáëàñòè;

- ïîëèäåôèöèòíîå ñîñòîÿíèå (ãèïîïðîòåèíåìèÿ,
ãèïîàëüáóìèíåìèÿ, ãèïîïîëèâèòàìèíîç);

- âòîðè÷íûé ãèïåðïàðàòèðåîç;
- êèñòîçíî-ôèáðîçíàÿ ìàñòîïàòèÿ;
- êèñòû ñèíóñîâ îáåèõ ïî÷åê.
Òàêèì îáðàçîì, ñòîëü äëèòåëüíûé äèàãíîñòè-

÷åñêèé ïîèñê ïðèâåë â êîíå÷íîì èòîãå ê óñòàíîâ-
ëåíèþ íàèáîëåå âåðîÿòíîé ïðè÷èíû îò¸÷íîãî ñèí-
äðîìà è ïîëèäåôèöèòíîãî ñîñòîÿíèÿ ó äàííîé ïà-
öèåíòêè â âèäå ïåðâè÷íîé ëèìôàíãèýêòàçèè
êèøå÷íèêà – áîëåçíè Âàëüäìàííà. Êðîìå òîãî, îñî-
áåííîñòüþ äàííîãî êëèíè÷åñêîãî ñëó÷àÿ ÿâëÿåòñÿ
ðåäêîå ñî÷åòàíèå ïåðâè÷íîé ëèìôåäåìû ñîñóäîâ
íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, ïîäòâåðæäåííîé ïî äàííûì
ëèìôîñöèíòèãðàôèè è ïåðâè÷íîé ëèìôàíãèýêòàçèè
êèøå÷íèêà.

Îáðàùàëî íà ñåáÿ âíèìàíèå íàëè÷èå ìíîæå-
ñòâåííûõ êèñò ðàçëè÷íîé ëîêàëèçàöèè. Íàèáîëåå
âåðîÿòíî èõ ïîÿâëåíèå ñâÿçàíî ñî çíà÷èòåëüíûì
ðàñøèðåíèåì ëèìôàòè÷åñêèõ ñîñóäîâ è äàëüíåé-
øèì ôîðìèðîâàíèåì êèñòîçíûõ îáðàçîâàíèé. Ìíî-
æåñòâåííîñòü ïîâðåæäåíèé, íàëè÷èå ôèáðîçîâ â
êîæå è ñëèçèñòûõ îáîëî÷êàõ, âûðàæåííàÿ èíôèëü-
òðàöèÿ ìàêðîôàãàìè è ëèìôîöèòàìè, ïåðåñòðîéêà

Таблица 4
Биохамические показатели

при госпитализации в 2009 г.

Показатель Величина Норма

Общий белок 40 г/л 65–85 г/л
Альбумин 20 г/л 35–50 г/л
Общий кальций сыворотки 1,96 ммоль/л 2,10–2,5 ммоль/л
Фосфор неорганический 0,79 ммоль/л 0,83–1,48 ммоль/л
25(ОН)D3 11 нг/мл 30–100 нг/мл
Паратгормон 114,7 нг/л 12,0–88,0 нг/л
Ионизированный кальций 0,96 нмоль/л 2,06–1,33 нмоль/л
В12 128 пмоль/л 133–675 пмоль/л
Фолиевая кислота 9,4 нмоль/л >11,8 нмоль/л
Трансферрин 2,00 г/л 2,00–3,36 г/л
Железо сыворотки крови 5,0 мкмоль/л 5,0–30,4 мкмоль/л
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Рис. 1. Признаки острого лимфостаза при биопсии тонкой кишки. 1 – расширенные полости, заполненные жидкостью;
2 – лимфатические сосуды с кистозным перерождением и расширением их просвета. Ван�Гизон, ув. ×440.

Рис. 2. Признаки хронического лимфостаза при биопсии тонкой кишки. 1 – склероз стромы; 2 – выраженная диффузная
инфильтрация лимфоцитами и макрофагами; 3 – расширенные лимфатические сосуды и полости, заполненные жидко�
стью. Гематоксилин�Эозин, ув.
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ëèìôàòè÷åñêèõ ñîñóäîâ ñâèäåòåëüñòâóþò î õðî-
íè÷åñêîì òå÷åíèè çàáîëåâàíèÿ ñ ÷àñòûìè îáîñòðå-
íèÿìè. Äàííûå ìîðôîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ
ïîäòâåðæäàþò äëèòåëüíîå õðîíè÷åñêîå òå÷åíèå
áîëåçíè ñ îäíîâðåìåííî ïðåäñòàâëåííûìè ïðèçíà-
êàìè îñòðîãî ïîâðåæäåíèÿ ëèìôàòè÷åñêèõ ñîñó-
äîâ è õðîíèçàöèè ïðîöåññà â åãî èñõîäå.

Òåì íå ìåíåå, â íàñòîÿùåå âðåìÿ îñòàåòñÿ
íåÿñíûì ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç äàííîãî çàáîëåâà-
íèÿ.
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